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Résumé : L'oreille moyenne est constituée de trois osselets avec leurs deux muscles, de la caisse du tympan 
incluse dans l'os temporal. Les os de l'oreille moyenne sont produits par le mécanisme d'ossification 
endochondrale à l'exception du processus antérieur du marteau qui subit une ossification membraneuse 
(via la formation de l'os gonial). Le marteau est généré par les cellules de la crête neurale. La participation 
du premier arc pharyngien semble prépondérante. Néanmoins, une participation du deuxième arc n'est 
pas à exclure (par analogie aux données obtenues chez la souris). L'enclume dérive exclusivement des 
cellules de la crête neurale du premier arc pharyngien. L'étrier est généré par les cellules de la crête neurale 
du deuxième arc pharyngien sauf la région la plus interne de sa base qui provient du mésoderme de la 
capsule otique. l'articulation entre marteau et enclume se forme tardivement. Les mécanismes de sa 
genèse diffèrent chez la souris et l'humain. La régulation génétique des structures à l'origine des os de 
l'oreille moyenne commence à être mise en évidence. Chez la souris, le gène Hoxa?2 est responsable de 
l'identité positionnelle du deuxième arc pharyngien. Les gènes impliqués dans les syndromes de Treacher 
Collins contrôlent la prolifération et la survie des cellules de crête neurale des arcs pharyngiens 1 et 2. 
Plusieurs structures embryonnaires jouent un rôle inducteur sur le développement des osselets : anneau 
tympanique et méat acoustique externe (sur le manche du marteau), artère stapédienne (sur le foramen 
de l'étrier) et crête neurale (sur la fenêtre ovale). Les muscles de l'oreille moyenne ont une origine double : 
les cellules musculaires striées squelettiques dérivent du mésoderme des arcs alors que les cellules de 
soutien et les tendons proviennent de la crête neurale. L'épithélium de la caisse du tympan provient de 
l’endoderme et de la crête neurale chez la souris. Dans l'espèce humaine, rien n'est encore établi avec 
certitude. La croissance du récessus tubo-tympanique est un processus qui s'étale dans le temps bien 
après la naissance. Le mécanisme de ce processus reste encore à définir selon les auteurs. Les structures 
osseuses de la caisse du tympan n'ont pas été bien étudiées. Il semble néanmoins qu'elles dérivent de la 
crête neurale et du mésoderme. Toutefois, la participation respective de ces deux éléments reste encore à 
définir. 
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trois osselets, deux muscles et de la caisse du tympan. Au cours du 


développement des embryons vertébrés dont l'embryon humain, 


= Introduction 1 des structures métamériques sont visibles au niveau de la région 
; | ui donne naissance à la partie ventrale du cou (Fig. 1). Ces uni- 
# Développement des osselets de l'oreille moyenne 2 Era ES : (és 
rte : tés répétitives sont dénommées arcs pharyngiens (on retrouve 
La théorie de Reichert-Gaupp 3 é : , re : 
on ; ue parfois le nom d’arcs branchiaux par référence aux branchies 
La théorie alternative : l’origine duale 4 : : 7 
si s des poissons). Dans ce chapitre, les auteurs utilisent le terme 
Origine embryologique des osselets 4 ; : 2e k , : p 
; ; RE > d'arc pharyngien de préférence à celui d’arc branchial. Le déve- 
Régulation génétique de la formation des osselets 5 ne rare Le 
à : loppement de l'oreille moyenne est intimement lié aux deux 
Interactions cellulaires 6 à : ë À 
premiers arcs pharyngiens (Fig. 1). Ces arcs sont composés par 
mLe développement de la caisse du tympan 7 plusieurs types cellulaires : une enveloppe externe ectodermique, 
Embryologie descriptive | 7 une paroi interne endodermique et un centre mixte contenant 
Origine de l'épithélium de la caisse du tympan 7 des cellules du mésoderme céphalique ainsi que des cellules 
Régression du mésenchyme 8 mésectodermiques issues de la crête neurale ll (Fig. 2). L'étude 
La paroi osseuse de la caisse du tympan 8 expérimentale du développement de cette région a longtemps été 
# Conclusion 9 difficile car les modèles animaux utilisables (amphibiens, oiseaux) 
ont une anatomie très différente de celle des mammifères, ren- 
dant parfois très aléatoires les résultats observés. Les techniques 
L de génétique expérimentale chez la souris ont révolutionné cette 
| | Introd uction approche embryologique, rendant caduques la plupart des livres 
didactiques. Les malformations de l'oreille moyenne sont rares et 
L'oreille moyenne constitue la région intermédiaire entre les souvent associées à des anomalies de l'oreille externe. Le scanner 
oreilles externe et interne. Elle joue un rôle majeur dans la trans- à haute résolution est l'examen le plus performant pour étudier 


mission du signal auditif. Cette région de l’oreille est constituée de d'éventuelles malformations de l'oreille moyenne, y compris des 
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Figure 1. Vue de profil d'un embryon humain 
au cours de la 6° semaine post-fécondation. Au 
niveau de la région ventrale de ce qui deviendra la 
mandibule et le cou, des unités métamériques (ou 
arcs pharyngiens) sont mises en évidence. L'oreille 
moyenne se développe à partir des deux premiers 
arcs pharyngiens. 


3° arc 
pharyngien 


4° arc 
pharyngien 


Sinus 
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Figure 2. Coupe coronale (selon l'axe déterminé par l'extrémité cépha- 
lique) montrant les arcs pharyngiens. Un arc est recouvert par de 
l’'ectoderme de surface et est limité en profondeur par de l'endoderme. 
Ectoderme et endoderme convergent au niveau des fente et poche pha- 
ryngiennes où ces deux tissus sont étroitement accolés sans interposition 
d'un troisième tissu. Cette région d’accolement porte le nom de mem- 
brane obturatrice. Le centre d’un arc contient un vaisseau (l'arc aortique) 
(5) entouré de cellules mésenchymateuses qui proviennent du méso- 
derme céphalique et des crêtes neurales. 1. 1"* poche pharyngienne ; 2. 
bourgeon mandibulaire ; 3. 1"° fente pharyngienne ; 4. 2%" arc pharyngien 
(mandibule) ; 6. 2° fente pharyngienne. 


osselets ll. Les auteurs ne détaillent pas, dans ce chapitre, toutes 
les malformations mais en ont sélectionné certaines afin d'illustrer 
des mécanismes physiopathologiques du développement. 


EH Développement des osselets 
de l'oreille moyenne 
Les trois os (marteau ou malleus, enclume ou incus et étrier ou 


stapes) de l'oreille moyenne sont présents chez tous les mammi- 
fères, y compris les monotrèmes. En revanche, chez les oiseaux 


Figure 3. Anatomie des trois osselets de l'oreille moyenne. Le marteau 
ou malleus (M) présente une tête (2) reliée au manche (6) par un col (3). 
Le manche se termine par l’ombilic (7) et porte deux processus (antérieur 
[5] et latéral [4]). L'enclume ou incus (1) est formé d’un corps (1) et de 
deux branches (courte [8] et longue [9]). La branche longue s'articule 
avec la tête (11) de l’étrier ou stapes (S) par le processus lenticulaire (10). 
L'étrier se poursuit par deux branches (antérieure [14] et postérieure [12]) 
et s’insère dans la fenêtre ovale du labyrinthe osseux par la platine (13) 
ou base. 


et les reptiles, un seul os (la columelle) occupe l'oreille moyenne. 
L'étude de l'évolution phylogénétique de ces structures osseuses 
est une branche très féconde de la paléontologie que les auteurs 
ne développent pas dans cet article. La nomenclature anatomique 
utilisée dans cet article est rappelée en Figure 3. L’ossification 
de ces trois osselets se fait essentiellement selon le mode endo- 
chondral. Dans ce mode, une ébauche cartilagineuse est d’abord 
mise en place qui sera secondairement remplacée par l'os défi- 
nitif. Toutefois, une portion du marteau n’est pas dérivée de 
ce type d'ossification mais naît directement dans une région 
de condensation mésenchymateuse. Ce mécanisme d’ossification 
membraneuse assure la formation du processus antérieur du mar- 
teau. Cet « os », dérivé de ce mode d’ossification, a été décrit dès 
le XIX® siècle et a été baptisé os gonial par Gaupp 1 (Fig. 4). 
Cet os n'est en général pas mentionné dans les ouvrages didac- 
tiques d’embryologie ##l, pourtant il existe indubitablement chez 
l'être humain comme illustré par une équipe de Madrid ll. Dès le 
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Figure 4. Les cartilages du premier arc (cartilage de Meckel) (3) et du 
deuxième arc (cartilage de Reichert) (7) sont bien visibles. La tête du 
marteau (1) est adhérente à la région proximale du cartilage de Meckel. 
Le manche du marteau (5) est bien développé. La chorde du tympan (2) 
issue du nerf facial (8) forme un coude et l'os gonial (4) se développe à 
ce niveau. Étrier (9) ; anneau tympanique (6). 


début du XIX* siècle, l'origine embryologique de ces trois osse- 
lets de l'oreille moyenne a généré de nombreux travaux. Les 
auteurs développent d’abord les deux principales théories (théorie 
de Reichert-Gaupp et théorie duale) puis l'apport de l’embryologie 
expérimentale à cette question importante. 


La théorie de Reichert-Gaupp 


La théorie la plus ancienne quant à l’origine embryologique des 
osselets de l'oreille moyenne a été proposée par Reichert au cours 
de la première moitié du XIX' siècle. Elle a été modifiée au début 
du XX° siècle par Gaupp. 

Reichert (né le 20 décembre 1811 à Rastenburg [actuellement 
Ketrzyn en Pologne] et décédé le 21 décembre 1883 à Berlin) 
publia un important travail d'embryologie comparée en 1837 1. 
Lors de cette étude, il dissèque des embryons de différents âges 
en se focalisant sur la région des arcs pharyngiens. Il utilise 
des embryons de poulet, de porc et de mouton. Dans un pre- 
mier temps, Reichert décrit des structures cartilagineuses allongées 
(knorpelartige Visceralstreifen) s'étirant selon l’axe proximo-distal 
des arcs pharyngiens (Fig. 3). Ces structures sont présentes au 
niveau des premier et deuxième arcs pharyngés. En fait, ce car- 
tilage du premier arc pharyngé avait été décrit 17 ans plus tôt par 
Meckel (le jeune) (17 octobre 1781-31 octobre 1833) (11. Ce carti- 
lage porte désormais le nom de Meckel ; le cartilage du deuxième 
arc celui de Reichert. En étudiant des embryons de plus en plus 
âgés, Reichert conclut que le marteau et l’enclume dérivent du 
cartilage de Meckel alors que l’étrier viendrait du cartilage du 
deuxième arc (Fig. 5, 6). Il est intéressant de noter qu’il s'oppose 
ainsi à Meckel qui voyait dans le cartilage du premier arc une struc- 
ture développée à partir du marteau régressant secondairement. 
Pour Reichert, l’étrier est l’homologue de la columelle des oiseaux 
et des reptiles. 

Gaupp (né le 13 juillet 1865 à Beuthen [actuellement Bytom 
en Pologne] et décédé le 23 novembre à Breslau [actuellement 
Wroctaw en Pologne]) reprit la théorie de Reichert pour l’étoffer 
dans ce qu’on dénomme actuellement la théorie de Reichert- 
Gaupp ll. Gaupp propose que le marteau est l’homologue de 
l’articulaire des amphibiens, oiseaux et reptiles et que l'enclume 
correspond au carré de ces mêmes espèces. L’os gonial serait 
l’homologue de l’angulaire des amphibiens. Ainsi, ces homolo- 
gies suggèrent que l'articulation ancestrale entre la mandibule 
et le crâne n’est pas conservée chez les mammifères et qu’une 
nouvelle articulation se développe à partir d'os non impliqués 
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1 


Figure 5. Fœtus de porc vu de profil. Trois cartilages sont disposés selon 
l'axe céphalo-caudal : le cartilage de Meckel (du premier arc) (1), le carti- 
lage de Reichert (du deuxième arc) (2) et le cartilage du troisième arc 
(cartilage thyroïdien) (3) qui ne concerne pas ce chapitre. À la partie 
proximale des deux premiers cartilages, se développement les osselets : 
marteau (4) et enclume (5) et étrier (6). D'après la Figure 4 planche IX de 
Reichert (1837). 
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dk 2 
Figure 6. Cartilage de Meckel d’un fœtus de porc. Ébauche de la 
mandibule (1) qui s'ossifie au contact du cartilage de Meckel (2). De la 
partie proximale de ce cartilage dérivent les osselets de l'oreille moyenne 
(3,4,5,6,7) à l'exception de l'étrier (8). D'après la Figure 16 planche VII 
de Reichert (1837). 


primitivement dans cette articulation pour les autres espèces. Les 
osinitialement impliqués dans l'articulation cranio-mandibulaire 
(os articulaire et os carré) se transforment et donnent naissance 
au marteau (sauf son processus antérieur) et à l’enclume. 

Dans les livres didactiques d’embryologie, la théorie de 
Reichert-Gaupp est celle qui est généralement admise. Pour 
Schoenwolf et al. Fl, le mésenchyme se condense pour former 
les précurseurs cartilagineux des osselets, le marteau et l'enclume 
dérivent du premier arc pharyngien alors que l’étrier provient du 
deuxième arc. Pour Sadler lf}, le marteau et l’enclume sont pro- 
duits à partir du cartilage du premier arc pharyngien alors que 
l’étrier provient du deuxième. Pour Moore et al. V1, le marteau et 
l’enclume proviennent de la partie dorsale du cartilage du premier 
arc pharyngien qui se détache pour former ces deux osselets. La 
partie moyenne de ce cartilage régresse et donne naissance au liga- 
ment antérieur du marteau. L’étrier provient de la région dorsale 
du cartilage du deuxième arc pharyngien. Enfin, pour Carlson fl, 
le marteau et l’enclume dérivent du mésenchyme du premier arc 
produit par les cellules de la crête neurale ; l’étrier provenant du 
mésenchyme (issu des cellules de la crête neurale) du deuxième 
arc. Comme cela a déjà été souligné, l'os gonial est le grand absent 
de ces livres. 
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La théorie alternative : l’origine duale 


Cette théorie a été développée par l’école d’Anson durant la fin 
des années 1950 et le début des années 1960 [1% 1, Les auteurs 
ont réalisé des études d’embryons et de fœtus humains âgés de 4 
à 24 semaines post-fécondation à l’aide de coupes histologiques. 
Ils ont distingué les dérivés du premier et du deuxième arc pharyn- 
gien grâce à la position de la première fente ectodermique. Cette 
méthodologie les conduit à une conclusion totalement différente 
de celle de Reichert et Gaupp. Le marteau a une origine triple : 
l’apophyse antérieure provient d'une ossification membraneuse, 
la tête du marteau est dérivée des cellules du premier arc pharyn- 
gien, le reste du marteau provenant des cellules du deuxième arc. 
L'enclume dérive aussi des deux arcs pharyngiens : le corps de la 
branche courte du premier, la branche longue et le processus lenti- 
culaire du deuxième. Quant à l'étrier, sa platine a la même origine 
que la capsule otique, sa tête et ses deux branches proviennent du 
deuxième arc pharyngien. 

Cette théorie duale est encore bien présente dans certains livres 
de spécialité. Il est intéressant de noter que, pour Encha-Razavi et 
Escudier Fl, le mésenchyme des premier et deuxième arcs pha- 
ryngés se condensent pour donner naissance aux précurseurs 
cartilagineux des trois osselets à partir de la 7° semaine. Cette 
description floue et ambiguë permet ainsi de ne pas prendre 
parti quant à la théorie d'origine des osselets. Néanmoins, une 
telle approche ne met pas en lumière les incertitudes des résul- 
tats embryologiques et les auteurs pensent qu’elle génère plus de 
confusion qu'autre chose. 


Origine embryologique des osselets 


L'étude expérimentale de l’origine embryologique est fondée 
sur deux modèles radicalement différents. Historiquement, les 
travaux ont porté sur les oiseaux en utilisant le système des chi- 
mères caille-poulet développé par Le Douarin. Cette technique 
repose sur la reconnaissance différentielle entre cellules de caille 
et de poulet. Une cellule de caille contient une hétérochroma- 
tine plus condensée qu’une cellule de poulet. Ainsi, en utilisant 
une coloration histochimique, il est possible de distinguer et par 
suite de suivre une population de cellules de caille transplantées 
dans un embryon de poulet. Plus récemment, le développement 
d'anticorps reconnaissant spécifiquement la caille et non le pou- 
let a été développé permettant d'améliorer cette technique. Dans 
ce cadre, l’origine des osselets des mammifères est postulée sur 
l'origine des structures homologues chez les oiseaux. 

Plus récemment, il est désormais possible de suivre une popula- 
tion cellulaire spécifique chez la souris grâce au système Cre-Lox. 
Ce système est fondé sur l'expression de l’enzyme bactérienne 
Cre dans une population cellulaire particulière dont on souhaite 
étudier le devenir et les dérivés. On croise alors cette souche 
de souris (dont une population cellulaire spécifique exprime la 
Cre) avec une souche murine contenant une construction géné- 
tique liée au locus Rosa26. Cette construction est silencieuse, 
sauf en présence de l’enzyme Cre qui entraîne une modification 
génétique si bien que les cellules qui expriment la Cre (et leurs des- 
cendantes) vont produire une protéine marqueur (soit l’'enzyme 
bêta-galactosidase, soit une protéine fluorescente). On peut ainsi 
suivre cette population et déterminer ses dérivés. En 2020, les 
auteurs ne disposent que du devenir des cellules de la crête neu- 
rale dans son ensemble, de ces mêmes cellules issues du seul 
quatrième rhombomère (cellules qui constituent la population 
majoritaire du deuxième arc pharyngien) ainsi que des cellules 
mésodermiques. 


Marteau (malleus) 


Le marteau est une structure qui dérive des deux modes 
d'ossification : l'os gonial est un os dont l’ossification est mem- 
braneuse (elle se fait donc directement dans une condensation 
mésenchymateuse sans passer par une ébauche cartilagineuse), 
le reste du marteau dérive d’une ossification endochondrale 
(l'ossification se produit au sein d’une ébauche cartilagineuse). 

L'os gonial commence à s’ossifier à la fin de la période embryon- 
naire chez l’homme (stades 22-23, soit à partir du 54° jour de 


développement ll). Pour le reste du marteau, une condensa- 
tion mésenchymateuse commence à être observé aux stades 18-19 
(47-48 jour de développement) [1% 161, À ces stades, le futur mar- 
teau est en continuité avec le cartilage de Meckel [ !1. Le cartilage 
du marteau commence à se développer après ce stade, bien qu'il 
existe des variations inter-individuelles, il est toujours présent au 
stade 21 (52° jour de développement) 1. L’ossification endochon- 
drale des os de l'oreille moyenne n’a pas été réalisée de façon 
systématique et des lacunes demeurent. Néanmoins, le marteau 
est le premier os de cette région auriculaire à subir une ossification 
endochondrale dès la 17° semaine post-fécondation l', 

L'os gonial des mammifères est l’homologue du préarticulaire 
des vertébrés non mammifères l1°! (contrairement aux conclusions 
de Gaupp développées ci-dessus). Chez l'oiseau, l’os préarticulaire 
dérive des cellules de la crête neurale issues de la région postérieure 
du mésencéphale, des premier et deuxième rhombomères (2° qui 
peuplent le 1% arc pharyngien. À la connaissance des auteurs, il 
n'y a pas eu d'étude de l’origine de l'os gonial chez la souris. Néan- 
moins, on peut penser qu'il dérive des cellules de la crête neurale 
qui peuplent le premier arc pharyngien comme c’est le cas des 
oiseaux. L’os gonial donne naissance au processus antérieur du 
marteau. 

L'homologue du marteau est l’os articulaire des oiseaux [1°1. 
Dans les espèces aviaires, cet os provient des cellules de la crête 
neurale issues de la région postérieure du mésencéphale, des pre- 
mier et deuxième rhombomères [?°’2!l, cellules qui migrent dans 
le premier arc pharyngien. Chez la souris, le marteau dérive aussi 
des crêtes neurales (construction Wnt1-cre/Rosa26) 221, 

À l'issue de ces travaux, la situation semblait quasi définitive 
avec des arguments très forts en faveur de la théorie de Reichert- 
Gaupp. En 2005, une étude, chez la souris, devait moduler ces 
conclusions. O’Gorman ll y étudia le devenir des cellules de la 
crête neurale issues du quatrième rhombomère. Rappelons que 
ces cellules forment la très grande majorité des cellules des crêtes 
neurales qui migrent dans le deuxième arc pharyngien. Contre 
toute attente, il observe une contribution du deuxième arc pha- 
ryngien à la formation du marteau. Ainsi, le marteau dérive du 
premier arc, à l'exception de la région que O’Gorman ll appelle 
le processus brevis (qui est un synonyme de processus latéral). 

Le problème de l'interprétation des données de O’Gorman ll 
est lié à une question d'anatomie comparée. L'aspect anatomique 
des osselets de l'oreille moyenne n'est pas uniforme chez tous les 
mammifères comme l’a très bien décrit Mason de l’université de 
Cambridge (1. Ainsi, on peut distinguer plusieurs types fonction- 
nels : l'oreille des monotrèmes, l'oreille de type ancestrale, l'oreille 
microtypique, l'oreille transitionnelle, l'oreille mobile librement 
et l'oreille des cétacés 1. L’oreille de la souris appartient au groupe 
des oreilles microtypiques alors que celle de l’homme est de type 
mobile librement. Le marteau des oreilles microtypiques possède 
une apophyse orbiculaire qui n’existe pas pour les oreilles du type 
mobile librement (21. Or, ce que O’Gorman ll décrit sous le nom 
de processus brevis n'est autre que le processus orbicularis. Cette 
erreur dénote une mauvaise connaissance de l'anatomie comparée 
et a pu conduire à des extrapolations exagérées quant à l'origine 
du marteau chez l'être humain. 

En conclusion (Fig. 7), chez l'être humain, le marteau dérive des 
cellules de crêtes neurales du premier arc pharyngien. Le processus 
antérieur est un dérivé de l'os gonial qui subit une ossifica- 
tion membraneuse. Le reste du marteau dérive d'une ossification 
endochondrale. La contribution du deuxième arc pharyngien au 
marteau chez la souris pose la question d’une éventuelle contri- 
bution de cet arc chez l'être humain. Ainsi, même s’il n’existe pas 
de processus orbiculaire dans l'espèce humaine, la question d’une 
participation du deuxième arc à la construction du marteau reste 
ouverte. 


Enclume (incus) 


Chez l'être humain, une condensation mésenchymateuse 
commence à être observé aux stades 18-19 (47-48° jour de déve- 
loppement) qui préfigure l’enclume [15 11, Ainsi, le début du 
développement de cet osselet est parallèle à celui du marteau. 
La chondrification de l’enclume ne se fait pas selon une dyna- 
mique monomorphe chez tous les individus étudiés. Néanmoins, 
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Figure 7. Origine embryologiques des osselets de l'oreille moyenne 
chez l'être humain. Le processus antérieur du marteau naît de l'os gonial 
qui subit une ossification membraneuse (jaune). Cet os provient des cel- 
lules des crêtes neurales du premier arc pharyngien. Le reste des os de 
l'oreille moyenne se forme par ossification endochondrale. Les cellules de 
crêtes neurales du premier arc pharyngien (bleu foncé) donnent le reste 
du marteau et l’ensemble de l’enclume. Une participation des cellules de 
la crête neurale du deuxième arc pharyngien au marteau ne peut être 
exclue dans l'espèce humaine par analogie avec les données obtenues 
chez la souris. Les cellules de la crête neurale du deuxième arc pharyn- 
gien donnent naissance à l’étrier, sauf la partie la plus interne de sa base 
ou platine qui provient du mésoderme qui génère une partie de la capsule 
otique (rouge). 


elle est constante après le stade 21 (51° jour de développe- 
ment) ll. L’enclume au cours de son développement adhère à 
la capsule otique avant de s’en détacher l® !/l, L'ossification de 
l’enclume débute tardivement entre la 17° et la 22° semaine post- 
fécondation selon Richard et al. 151, Malheureusement, ces auteurs 
n'ont pas étudié de fœtus d'âge intermédiaire. 

L'enclume est l’homologue de l'os carré (quadratum) des verté- 
brés non mammifères [!°1. L'os carré est un dérivé des cellules de 
crêtes neurales chez les oiseaux [?°?/1, Plus précisément, il est pro- 
duit par les cellules de la crête neurale issue de la région postérieure 
du mésencéphale, des premier et deuxième rhombomères {11 ou 
des seuls rnombomères 1 et 2 [1 Ces cellules migrent et peuplent 
le premier arc pharyngien. Chez la souris, l’enclume provient des 
cellules de la crête neurale (1. Il n’y a pas de contribution du 
2° arc à la formation de cet os ll. Ainsi, ces données murines 
nous permettent de proposer que seul le 1 arc pharyngien donne 
naissance à cet os chez l'être humain (Fig. 7). 


Étrier (stapes) 


La condensation mésenchymateuse, précurseur de l’étrier, com- 
mence à être visible au stade 18 (47° jour de développement) et 
précède les condensations du marteau et de l’enclume ll, Cette 
ébauche se développe à distance de celle commune aux deux 
autres os de l'oreille moyenne ll. Les premiers cartilages se diffé- 
rencient aux stades 18-19 (47-48° jour de développement) [1° 28, 
L'étrier ne se développe pas en continuité avec le cartilage de 
Reichert mais est séparé de ce dernier par une région dénom- 
mée interhyale ll. D'abord séparé de la capsule otique, l'étrier 
fusionne avec cette dernière aux stades 18-19 ll. Comme pour 
l’enclume, l’ossification de l'’étrier débute tardivement entre la 17° 
et la 22° semaine post-fécondation selon Richard et al. [HS 

Chez l'oiseau, la columelle dérive des cellules de la crête neurale 
du deuxième arc pharyngien [21 ; toutefois, la platine (ou base) 
de la columelle n’est jamais totalement dérivée des cellules de la 
crête neurale du deuxième arc pharyngien (2° #1, 

Chez la souris, la tête de l’étrier, ses branches et la région externe 
de sa base dérivent de la crête neurale du deuxième arc pha- 
ryngien ll. La partie interne de la base de l’étrier provient du 
mésoderme de la capsule otique l?”1. C'est ce que nous retiendrons 
pour l’espèce humaine (Fig. 7). 


L'articulation entre le marteau et l’enclume 


Chez la souris, marteau et enclume forment une seule masse 
cartilagineuse FA, La formation de l'articulation entre le mar- 
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teau et l'enclume ne fait appel ni à la prolifération cellulaire, 
ni à l’apoptose chez la souris 11. Ce développement nécessite 
l'inhibition de l’expression des marqueurs cartilagineux F!1. Chez 
l'être humain, marteau et enclume sont associés en une seule 
masse mais les deux cartilages sont toujours séparés par une zone 
conjonctive dense dépourvue de cavité articulaire [1617 %21, Ainsi, 
les différences histologiques entre souris et humains doivent 
rendre très prudents quant à une extrapolation des données 
murines à notre espèce. En revanche, il semble primordial aux 
auteurs de développer les études de biologie du développement 
sur des embryons et fœtus humains afin de mieux appréhender 
les processus pouvant intervenir dans la genèse de cette articu- 
lation (prolifération, apoptose, différenciation, etc.). Ce point est 
fondamental pour tenter de trouver une explication aux ankyloses 
congénitales entre le marteau et l’enclume. 
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Les os de l'oreille moyenne subissent une ossification endo- 
chondrale, à l'exception notoire du processus antérieur du 
marteau qui provient de l’os gonial (ossification membra- 
neuse). Le marteau est un dérivé des cellules de la crête 
neurale qui peuplent le premier arc pharyngien. Chez la 
souris, une contribution des cellules de la crête neurale du 
deuxième arc pharyngien est notée. Du fait des différences 
anatomiques entre ces os chez la souris et l'être humain, 
une telle contribution ne peut être ni affirmée ni infirmée. 
L'enclume dérive exclusivement des cellules de la crête 
neurale du premier arc. Enfin, l’étrier est généré par les 
cellules de la crête neurale du deuxième arc pharyngien, 
sauf la région la plus interne de sa base qui provient du 
mésoderme. L’articulation entre le marteau et l’enclume 
ne se développe pas de la même façon chez la souris et 
dans l'espèce humaine rendant difficile la compréhension 
des mécanismes des ankyloses congénitales entre ces deux 
os. 


Régulation génétique de la formation 
des osselets 


Les gènes HOX 


Les gènes Hox des mammifères (gènes HOX chez l'être humain) 
forme une famille de gènes codant des facteurs de transcription. 
Chez l'être humain, ces gènes sont groupés en quatre clusters 
dénommés A (porté par le chromosome 7), B (chromosome 17), C 
(chromosome 12) et D (chromosome 2). Au sein de chacun de ces 
clusters, les gènes sont alignés selon une séquence 3-5’. Plus un 
gène est situé près de l'extrémité 3’ du cluster plus son expression 
est rostrale (règle dite « de la colinéarité spatiale »). Ces gènes 
sont des homologues des gènes homéotiques de la drosophile 
regroupés dans le complexe antennapedia. Chez la drosophile, 
la mutation d’un de ces gènes conduit à une transformation 
homéotique (c'est-à-dire une transformation d’un segment en un 
autre segment). De ce fait, on parle d'identité positionnelle codée 
par ces gènes. La situation est toutefois plus complexe chez les 
mammifères. Un gène homéotique contient une séquence très 
conservée, l’'homéoboîte, qui code une portion de la protéine ou 
homéodomaine. Ce domaine protéique a la propriété de se lier à 
l'acide désoxyribonucléique (ADN) et de moduler la transcription 
génique. 


« Hoxa2 » gène de l'identité moléculaire du deuxième 
arc pharyngien chez la souris 

Les cellules du premier arc pharyngien n’expriment pas de gène 
Hox, contrairement à celles du deuxième qui transcrivent et tra- 
duisent Hoxa2. Ainsi, une différence moléculaire entre les deux 
arcs est représentée par l'expression du gène Hoxa2. Mais ce gène 
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Figure 8. AT : anneau tympanique ; CM : car- 
tilage de Meckel ; Go : os gonial ; Ma : manche 
du marteau ; PO : processus orbicularis. 

A. Aspect normal des os de l'oreille moyenne 
chez la souris. 

B. Aspect des os de l'oreille moyenne chez la 
souris Hoxa2 /-. Plusieurs structures sont dupli- 
quées : anneau tympanique (AT1I et AT2), 
cartilage de Meckel (CM1 et CM2), Incus (ou 
enclume) (11 et 12), marteau (M1 et M2). L'os 
gonial est hypertrophié. L'étrier a disparu. Noter 
que la polarité des structures dupliquées est 
inversée par rapport aux structures normales réa- 
lisant une image en miroir. 


joue-t-il réellement un rôle dans l'identité positionnelle de ces 
structures ? Pour démontrer un tel rôle, il est nécessaire de prati- 
quer des études expérimentales. Chez la souris, l’invalidation du 
gène Hoxa2 entraîne une transformation du deuxième arc pha- 
ryngien en premier arc qui est donc dédoublé F° #1. Le marteau, 
l’enclume (mais aussi l'anneau tympanique, le cartilage de Meckel 
et l'os gonial) sont dupliqués alors que l’étrier disparaît (Fig. 8). Ces 
résultats démontrent le rôle de cette protéine dans l'acquisition 
d'une identité positionnelle de deuxième arc pharyngien chez la 
souris. Si on observe les os dupliqués, on constate que leur pola- 
rité est inversée par rapport à celle des os normaux générant une 
image en miroir. À l’heure actuelle, on ne connaît pas la cause de 
cette inversion de polarité. 


Qu'en est-il dans l'espèce humaine ? 

Des variants du gène HOXAZ2 ont été récemment mis en 
évidence dans des cas de microtie humaine. Il s'agissait de 
pathologies autosomiques récessives [#l, ou plus fréquemment 
autosomiques dominantes #91, Les os de l’oreille moyenne sont 
considérés comme anormaux, fixés (mais pas décrits) 1, l’étrier 
est anormal dans un cas fl ou non étudiés #1, Potentiellement, 
tous ces variants devraient conduire à la formation d'une protéine 
tronquée sauf si les acides ribonucléiques messagers (ARNm) non- 
sens sont dégradés. De plus, ces variants observés dans ces familles 
siègent au niveau de l’exon 2 en aval de l’homéoboîte [’. La 
conséquence fonctionnelle au niveau de la protéine mutée doit 
être étudiée. À la connaissance des auteurs, seules deux mutations 
ont été associées à une baisse d'activité de la protéine HOXA2 (1. 
De telles études fonctionnelles sont indispensables pour essayer 
de comprendre les phénotypes des maladies génétiques humaines 
et de déterminer si la fonction des protéines impliquées est conser- 
vée entre les murins et les humains. En ce qui concerne la protéine 
HOXA2, il n’est pas possible de lui assigner un rôle dans l'identité 
positionnelle du deuxième arc pharyngien chez l'homme. Toute- 
fois, il n’est pas non plus possible d'éliminer un tel rôle. 


Les syndromes de Treacher-Collins (STC) 


Malformation craniofaciale rare, elle touche une naissance sur 
35 000 à 50 000. La dysmorphie y est caractéristique, même 
s’il existe une grande variabilité phénotypique “1. Quatre gènes 
ont été impliqués dans ces syndromes : gène TCOF1 (code une 
phosphoprotéine nucléolaire) pour le syndrome autosomique 
dominant STC1 (Online Mendelian Inheritance in Man [OMIM] 
#154500), gène POLRID (code une ARN polymérase) pour le 
syndrome autosomique dominant STC2 (OMIM #613717), gène 
POLRI C (code une autre ARN polymérase) pour le syndrome auto- 
somique récessif STC3 (OMIM #248390) et gène POLRIB (code 
une troisième ARN polymérase) pour le syndrome autosomique 
dominant STC4 (OMIM #618939). Les malformations de l'oreille 
moyenne sont très fréquentes dans ce syndrome #1-#1 : l’étrier est 


fréquemment atteint, le marteau et l’enclume peuvent être fusion- 
nés. Les mutations de TCOFI1 représentent 70 à 90 % des causes de 
syndrome de Treacher Collins selon les séries. Les mécanismes cel- 
lulaires et moléculaires expliquant ces syndromes ont longtemps 
fait l’objet de simples hypothèses. Un modèle murin a été déve- 
loppé pour tenter d'étudier ces mécanismes. L’haplo-insuffisance 
Tcof1 chez la souris conduit à un phénotype différent selon le fond 
génétique [# #1, Cette variabilité en fonction du fond génétique 
indique qu'il existe des gènes modificateurs du phénotype, gènes 
qui devraient expliquer la variabilité phénotypique observée chez 
l'être humain. Chez la souris Tcof1* maintenue sur le fond géné- 
tique DBA, il existe un défaut précoce de prolifération des cellules 
des crêtes neurales et une augmentation de l’apoptose de ces cel- 
lules ll, Ces défauts sont dus à une déficience de production de 
ribosomes matures l#l. En revanche, la migration de ces cellules 
est normale invalidant l'hypothèse, encore trop souvent évoquée, 
d'un trouble de la migration générant ces syndromes. Ainsi, le 
mécanisme causal est une diminution de la production de cellules 
de crête neurale entraînant une déplétion des arcs pharyngiens 1 
et 2. Les différentes ARN polymérases impliquées dans les autres 
formes de ces syndromes jouent aussi un rôle dans la biogenèse 
des ribosomes et on peut penser que les mécanismes cellulaires 
conduisant à toutes ces formes syndromiques sont identiques. 
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e Le gène Hoxa? de la souris permet de différencier les arcs 
pharyngiens 1 et 2. En son absence, le deuxième arc pha- 
ryngien donne naissance à des structures normalement 
formées par le premier. 

e Les gènes responsables du syndrome de Treacher- 
Collins jouent un rôle dans le contrôle de la prolifération 
et de la survie des cellules de crêtes neurales des arcs pha- 
ryngiens 1 et 2. 


Interactions cellulaires 


La cascade anneau tympanique, méat acoustique 
externe, manche du marteau 


Chez la souris, l'anneau tympanique (un os de membrane qui 
donne naissance à l'os tympanal) induit la formation du méat 
acoustique externe #61, En absence de ce méat, le manche du 
marteau ne se forme pas [*l. Ainsi, cette région anatomique du 
marteau se forme sous l’action d'une induction provenant de 
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la région profonde du méat. Il est intéressant de noter que le 
manche du marteau est réduit dans les cas humains d’aplasie du 
méat acoustique externe l“? #1 suggérant que ces interactions sont 
conservées entre la souris et l'être humain. Ces interactions sont 
importantes à connaître pour éviter de confondre malformation 
intrinsèque et défaut d’induction qui ne relèvent pas des mêmes 
mécanismes. 


L'artère stapédienne et l'étrier 


L'artère stapédienne est une branche de l'artère hyoïdienne 
(artère du 2° arc pharyngien) qui commence à croître chez 
l'embryon des stades 14 et 15 (32-33° jour embryonnaire) (#1, 
Elle atteint et traverse l’ébauche de l’étrier au stade 16 (37° jour 
embryonnaire), puis régresse et finit par disparaître aux stades 
20-21 (50-52° jour embryonnaire) ll. La chondrification de 
l'étrier débute aux stades 18-19 (44-48° jour embryonnaire) ll. 
La présence de l'artère stapédienne entraîne la formation des 
deux branches de l’étrier, le centre (ou foramen stapédien ou 
foramen obturateur) représente la position originelle de l'artère 
stapédienne qui a disparu. 

Chez la souris, plusieurs mutations entraînent une absence de 
formation de l'artère stapédienne et un étrier malformé avec obli- 
tération du foramen stapédien l‘’!. Toutes ces données suggèrent le 
rôle princeps de l'artère stapédienne dans la formation de ce fora- 
men qui est donc un élément morphologique secondaire. De telles 
malformations sont rarement décrites chez l’homme (un cas décrit 
par Park et al. °!l). Cette loi de corrélation entre la présence de 
l'artère stapédienne et la formation du foramen de l’étrier est bien 
connue des médecins. Néanmoins, comme souvent en biologie, 
il faut rester prudent. Chez la souris, l’haplo-insuffisance de Jag- 
ged1 (Jag1*-), un des constituants de la voie Notch, entraîne une 
absence de foramen de l’étrier, malgré le développement d’une 
artère stapédienne l°2. Cette lignée de souris est un modèle du 
syndrome d’Alagille. 


Crête neurale et fenêtre ovale 


Si on empêche la formation des os de l'oreille moyenne pro- 
venant de la crête neurale, la partie mésodermique de la base 
de l'étrier ne se forme pas et, par la suite, la fenêtre ovale est 
absente l?°. 
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Le développement normal des os de l'oreille moyenne fait 
appel à plusieurs types d’induction. Le complexe anneau 
tympanique-méat acoustique externe induit la formation 
du manche du marteau. L'artère stapédienne joue un rôle 
dans l'acquisition de la forme de l’étrier. Enfin, la crête neu- 
rale des arcs pharyngiens induit la formation de la fenêtre 
ovale. 


Développement des muscles de l'oreille moyenne 


Deux muscles striés squelettiques sont décrits dans l'oreille 
moyenne des humains : le muscle tenseur du tympan (innervé 
par une branche du nerf mandibulaire V3) et le muscle stapédien 
(innervé par une branche du nerf facial VII). Au niveau cépha- 
lique chez les oiseaux, les cellules musculaires striées squelettiques 
dérivent du mésoderme céphalique alors que les cellules conjonc- 
tives de l’endomysium, périmysium et épimysium proviennent 
de la crête neurale [S*’%l, Le devenir des cellules de la crête neu- 
rale qui migrent dans le deuxième arc pharyngien montre que 
seules les cellules conjonctives du muscle stapédien dérivent de 
cette population ll. On peut donc proposer une origine simi- 
laire des cellules musculaires striées squelettiques (mésoderme des 
arcs pharyngiens) et des cellules conjonctives musculaires (crête 
neurale) chez la souris et les oiseaux. De plus, comme le nerf tri- 
géminé (V) innerve le premier arc pharyngien et le nerf facial 
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(VII) innerve le deuxième arc, l'hypothèse la plus probable chez 
l'être humain est que le muscle tenseur du tympan provient du 
premier arc alors que le muscle stapédien dérive du deuxième. 
C'est la version retenue par Schoenwolf et al. Fl, Moore et al. ll 
et Carlson fl, même si ces auteurs ne distinguent pas les cellules 
musculaires striées squelettiques et les cellules conjonctives mus- 
culaires. Quant à Encha-Razavi et Escudier l‘, elles retiennent que 
les muscles de l'oreille moyenne dérivent du mésoderme des pre- 
mier et deuxième arcs pharyngés sans préciser l’origine précise de 
chacun d'eux. 
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L'origine embryologique des muscles associés aux osselets 
de l'oreille moyenne est mixte : les cellules conjonctives 
(endo-, péri- et épimysium) proviennent de la crête neu- 
rale alors que les cellules musculaires striées squelettiques 
dérivent du mésoderme des arcs pharyngiens. Le premier 
arc donne naissance au muscle tenseur du tympan, le 
deuxième au muscle stapédien. 


E Le développement de la caisse 
du tympan 
Embryologie descriptive 


Initialement, les arcs pharyngiens sont séparés par une zone 
où ectoderme et endoderme sont adhérents sans interposition 
de mésoderme, cette région prend le nom de membrane obtu- 
ratrice ll (Fig. 2). Dans les principaux livres didactiques actuels 
d’embryologie, l’épithélium de la caisse du tympan est considéré 
comme dérivant de l’endoderme de la première membrane obtu- 
ratrice (c'est-à-dire celle qui sépare le premier du deuxième arc 
pharyngien) ##l, Pourtant, l'étude de la cinétique du développe- 
ment de cette région chez l'homme conduit à être beaucoup plus 
prudent. Au stade 16 (37° jour embryonnaire), la première mem- 
brane obturatrice est encore visible [$°l. Toutefois, ces deux tissus se 
séparent dès le stade 17 (41° jour embryonnaire) ( (Fig. 9) et vont 
être très éloignés l’un de l’autre au stade suivant [l. Les poches 
endodermiques 1 et 2 fusionnent aux stades 17-18 (41-44° jour 
embryonnaire) fl, On ne peut plus distinguer avec assurance ces 
deux régions anatomiques. Secondairement, un récessus (tubo- 
tympanique) grandit à partir de l’'endoderme pharyngé. Cette 
croissance débute au stade 20 (50-51° jour embryonnaire) ll 
(Fig. 10). Ainsi, du fait de cette dynamique, il paraît impos- 
sible aux auteurs d'affirmer que ce récessus implique exactement 
l’endoderme de la première poche pharyngienne. Il semble plus 
raisonnable d’être prudent et de ne pas préciser le niveau d’origine 
de ce récessus. Au stade 22 (54° jour embryonnaire), le réces- 
sus tubo-tympanique et le méat acoustique externe sont encore 
séparés par une épaisse couche mésectodermique 5l. À la fin 
de la période embryonnaire (8° semaine de développement), les 
deux structures se rapprochent et elles entrent en contact à la 10° 
semaine ll, 


Origine de l’épithélium de la caisse 
du tympan 


La position classique dans tous les livres didactiques d'embryo- 
logique est que cet épithélium dérive de l’endoderme #1. Un tra- 
vail expérimental chez la souris bouleverse cette affirmation Ff. 
En utilisant le système Cre-Lox déjà décrit, il est possible d'étudier 
la contribution de l’endoderme (qui exprime le gène Sox17) 
et de la crête neurale (qui exprime Wnt1). Le récessus tubo- 
tympanique est initialement un dérivé du seul endoderme. Au 17° 
jour embryonnaire et demi, l’épithélium de ce récessus se rompt, 
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Figure 9. Les rapports anatomiques chez un embryon humain vers 
le stade 17 (41° jour embryonnaire). La vésicule otique (ébauche de 
l'oreille interne) se différencie, sac et canal endolyÿmphatiques (2) sont 
bien visibles. Une fente (4) ectodermique est encore mise en évidence. La 
poche pharyngée (5) est située à distance de cette fente. On commence à 
noter des condensations dans le mésenchyme (1) au contact. 3. Ébauche 
de l'oreille interne. 


Figure 10. Les rapports anatomiques chez un embryon humain vers le 
stade 20 (50-51° jour embryonnaire). Le récessus tubo-tympanique est 
bien visible avec sa partie proximale étroite (future trompe d’Eustache) 
et sa partie distale plus dilatée (futur épithélium de la caisse du tympan). 
L'ébauche du méat acoustique externe et le récessus tubo-tympanique 
sont encore très éloignés l’un de l'autre. Les condensations des osselets 
sont bien visibles au niveau du mésenchyme (4) des arcs pharyngiens. 
1. sac et canal endolymphatiques ; 2. ébauche de l'oreille interne ; 3. 
ébauche du temporal ; 5. ébauche de l’enclume ; 6. ébauche du mar- 
teau ; 7. ébauche du méat acoustique externe ; 8. ébauche de l'étrier ; 9. 
ébauche de la caisse du tympan ; 10. ébauche de la trompe d’Eustache. 


permettant à des cellules issues de la crête neurale de s’insérer 
dans la structure et de participer à la formation d’une partie de 
l’épithélium de la caisse du tympan. Une telle rupture épithéliale 
n'est pas observée chez les oiseaux et les reptiles. 

Très récemment, l'oreille moyenne d’un fœtus humain de 
23 semaines post-fécondation a été analysée à l’aide de diffé- 
rents marqueurs ll. Aucune rupture épithéliale n’a été mise en 
évidence alors que le stade de développement correspondait à 
une période où une telle rupture était observée chez la souris. 
Ces résultats préliminaires posent de vrais problèmes quant à la 
généralisation des données murines à l’homme. Néanmoins, il 


Er 


15 


D OO O0  R oo 


16 


af 


Figure 11. Au début de la croissance du récessus tubo-tympanique, les 
os de l'oreille moyenne sont environnés par un mésenchyme lâche qui 
régressera laissant place à la caisse du tympan. 1. Sac endolymphatique ; 
2. ampoule (canal semi-circulaire) ; 3. nerf facial ; 4. enclume ; 5 étrier dans 
la fenêtre ovale ; 6. cochlée ; 7. fenêtre ronde ; 8. centre d'ossification (os 
temporal) ; 9 écaille de l’os temporal ; 10 tissu conjonctif embryonnaire ; 
11 pavillon de l'oreille externe ; 12 marteau ; 13 méat acoustique externe ; 
14 tympan ; 15. ébauche de la caisse du tympan ; 16. trompe d'Eustache. 


conviendrait d'étudier plusieurs fœtus humains d’âges différents 
avant de donner une conclusion définitive. 


Régression du mésenchyme 


Au début de la croissance du récessus tubo-tympanique, les os de 
l'oreille moyenne baignent dans un mésenchyme lâche (Fig. 11). 
Avec la croissance du récessus, le mésenchyme régresse progressi- 
vement. Néanmoins, ce processus est très prolongé dans le temps, 
si bien que du mésenchyme est encore présent à la naissance ll. 
Le récessus tubo-tympanique croît et enveloppe les os de l'oreille 
moyenne, si bien que leur surface est tapissée par l’épithélium de 
la caisse du tympan. Il s'agit d’un processus morphogénétique qui 
est similaire à un « emballage à la Christo ». 

Le mécanisme conduisant à la régression du mésenchyme 
est assez mal connu. L’apoptose semble jouer un rôle négli- 
geable [5° 411, Ie volume du mésenchyme reste constant dans les 
deux premiers mois de vie extra-utérine chez l’homme suggé- 
rant un mécanisme de redistribution cellulaire lf!l. Toutefois, ces 
données fragmentaires conduisent les auteurs à penser que des 
études plus détaillées sont indispensables pour essayer de mieux 
comprendre ce processus. 


La paroi osseuse de la caisse du tympan 


C'est une région complexe dans laquelle plusieurs os s'associent 
pour délimiter la cavité de la caisse du tympan. Son origine 
embryologique n’a pas été étudiée très correctement. Néanmoins, 
quelques données sont disponibles chez la souris. Toute la région 
pétreuse (y compris la capsule otique) dérive du mésoderme selon 
McBratney-Owen et al. ll. En revanche, pour O’Gorman ll, 
une partie ventro-latérale de la capsule otique est générée par 
les cellules de crête neurale du deuxième arc pharyngien. Il est 
intéressant de noter qu'une contribution de la crête neurale à 
la capsule otique des oiseaux a aussi été notée 221, Ses don- 
nées chez l'oiseau suggèrent que la contribution observée par 
O’Gorman ll est réelle. D'autant que la carte générale de conclu- 
sion de McBratney-Owen et al. (‘1 comporte des inexactitudes. 
Ainsi, leur figure 9E ll indique que l'anneau tympanique est un 
dérivé mésodermique alors qu'il dérive de la crête neurale. La par- 
tie squameuse de l'os temporal, quant à elle, provient de la crête 
neurale l‘2l. Par ailleurs, O'Gorman ll affirme que le toit de la 
caisse du tympan provient de la crête neurale. Il faut noter qu'il 
appelle cette structure le tectum tympani au lieu du tegmen tym- 
pani. De plus, la région pointée en figure 2B (21 de son travail n’est 
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pas le tegmen tympani contrairement à ce qu’il prétend. Enfin, il 
ne différencie pas la région du toit de la caisse qui dépend de 
la partie squameuse de l'os temporal de celle qui est dérivée de 
la région pétreuse. Tout cela invite les lecteurs à rester prudents. 
Une étude plus précise de la participation des différentes structures 
embryonnaires reste encore à faire. 


66 : 
Point fort 


€ 

Le développement du récessus tubo-tympanique reste 
encore très mystérieux et nécessite d’autres travaux afin 
de déterminer les mécanismes impliqués. 


EH Conclusion 


L'oreille moyenne est une structure complexe dont la mise en 
place au cours de l’ontogenèse est de mieux en mieux connue. 
Ces progrès font appel à l'étude morphologique d'embryons et 
de fœtus humains mais surtout à des études d'embryologie com- 
parée. La revue des principaux livres didactiques d'embryologie 
actuellement disponibles montre que leurs données sont trop 
fragmentaires, voire erronées. Il convient de puiser ses connais- 
sances dans les travaux originaux. Il semble que l'analyse des 
malformations humaines bénéficierait d'une approche plus trans- 
disciplinaire. Toutefois, la rédaction de ce chapitre a montré que 
beaucoup de points sont encore mal connus. Les auteurs ne 
peuvent que conclure à la nécessité de revivifier la biologie du 
développement tant dans l'espèce humaine que dans l'étude des 
modèles animaux. 


Déclaration de liens d’intérêts : les auteurs déclarent ne pas avoir de liens 
d'intérêts en relation avec cet article. 
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Complications de la chirurgie 
endoscopique nasosinusienne 


F Carsuzaa, X. Dufour, J.-C. Ferrié 


Résumé : Les pathologies rhinosinusiennes infectieuses, inflammatoires ou tumorales sont actuellement 
le plus souvent prises en charge par voie endonasale sous contrôle endoscopique. Cette technique a connu 
son essor en Europe dans les années 1985 sous l'impulsion de Friedrich en Suisse et Klossek, Dessi, Jan- 
kowski et Serrano en France. Elle était initialement réservée au traitement des pathologies inflammatoires 
des cavités nasales et sinusiennes. Elle s'est progressivement étendue aux tumeurs nasosinusiennes, à 
la prise en charge des fuites de liquide cérébrospinal (LCS), aux chirurgies fonctionnelles lacrymales 
(dacryocystorhinostomies), et aux décompressions de pathologies orbitaires. 
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# Conclusion 


EH Introduction 


Cette chirurgie doit être réalisée par un chirurgien expérimenté 
afin de limiter les complications qui sont rares, mais parfois 
graves, pouvant mettre en jeu le pronostic vital et fonctionnel. 
Les risques sont d'autant plus élevés lors des chirurgies de reprises 
ou lors des chirurgies de l’ethmoïde et du sphénoïde en raison de 
l'anatomie complexe de la région au contact de structures nobles : 
orbite, étage antérieur de la base du crâne, nerf optique, carotide 
interne lil, 

Les complications peropératoires sont principalement oculo- 
orbitaires, méningo-encéphaliques, hémorragiques ou infec- 
tieuses. Les complications postopératoires et tardives sont les plus 
fréquentes. Elles doivent être connues du chirurgien et prévenues 
par une préparation minutieuse de l'intervention dans son indi- 
cation comme dans sa réalisation et son suivi, avec l’aide des 
examens d'imagerie appropriés (scanner, imagerie par résonance 
magnétique [IRM|). 


L'analyse minutieuse préopératoire du bilan imagerie permet 
de déceler les variantes anatomiques et donc de limiter les éven- 
tuelles complications iatrogènes. L'apprentissage progressif des 
différentes techniques chirurgicales et l’utilisation de la navi- 
gation peropératoire permettent de prévenir les complications, 
souvent liées à des variations anatomiques interindividuelles. 

Une information claire et loyale, accompagnée d’une fiche 
d'information, doit impérativement être remise au patient, et un 
consentement éclairé doit être recueilli. 


EH Complications oculo-orbitaires 
Effraction de la paroi orbitaire 


C'est le principal mécanisme des complications orbitaires l?1. 
L’effraction s'effectue le plus souvent au niveau de la lame papy- 
racée. La lame papyracée, ou lame orbitaire, sépare l'orbite du 
contenu des cellules ethmoïdales. Elle compose la portion prin- 
cipale de la paroi interne de l'orbite, en association avec, d'avant 
en arrière, le processus frontal du maxillaire et l’os lacrymal fl. 
La péri-orbite est le dernier rempart protégeant l'orbite des sinus 
de la face. C’est un tissu épais et fibreux, adhérant aux structures 
osseuses où il fusionne avec le périoste. 

Les effractions s’observent surtout lors de la dissection eth- 
moïdale antérieure. Elles sont favorisées par une déhiscence 
congénitale ou acquises de la lame papyracée, ou par des 
variations anatomiques interindividuelles. L’effraction visible au 
scanner, sous la forme d’une rupture de la continuité osseuse, 
peut également se manifester sous la forme d'une pneumo-orbite 
(Fig. 1). 

Si l’effraction peropératoire de la péri-orbite est mineure, sans 
véritable pénétration intra-orbitaire de l'instrument, avec ou sans 
formation d’une hernie graisseuse, la symptomatologie régresse 
le plus souvent sans aucune exploration ni intervention complé- 
mentaire. Il faut éviter l'aspiration du tissu graisseux de façon à 
limiter la hernie. Il est recommandé au patient de ne pas se mou- 
cher afin de ne pas entraîner de pneumo-orbite ou d'emphysème 
palpébral l]. 

Si l’effraction est majeure, les conséquences peuvent être impor- 
tantes : atteinte du nerf optique, blessure du muscle droit latéral. 
L'arrêt de l'intervention s'impose. Un scanner des sinus et un 
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Figure 1. Effraction de la paroi interne de l'orbite droite. 


examen ophtalmologique doivent être demandés en urgence. Un 
méchage endonasal est, dans ce cas, contre-indiqué. 

L'effraction de la paroi orbitaire est plus fréquente lors des 
reprises chirurgicales. Il a en effet été montré, qu'après une 
première chirurgie ethmoïdale, le volume ethmoïdal tend à se 
rétracter, majorant de fait le risque de complications orbitaires F1. 


Hématome intra-orbitaire 


L'hématome intra-orbitaire est souvent causé par une effrac- 
tion de la paroi orbitaire à travers la lame papyracée, avec ou sans 
atteinte de la péri-orbite (1. 

L'hématome est rétrobulbaire et est souvent la conséquence 
d’une lésion vasculaire (veineuse plus qu’artérielle). Les héma- 
tomes d’origine veineuse sont à faible pression, souvent régressifs 
et ne demandent qu’une simple surveillance. Les hématomes 
d’origine artérielle apparaissent plus rapidement et sont respon- 
sables d’une hyperpression intra-orbitaire, mettant en jeu, de 
manière rapide, le pronostic fonctionnel ophtalmique. Les signes 
cliniques sont dominés par une exophtalmie, une anisocorie et 
une baisse d’acuité visuelle (liée à la compression de l’hématome 
sur le nerf optique). Le traitement en urgence consiste à drainer 
l’hématome par voie canthale interne et libérer les attaches anté- 
rieures par canthotomie et cantholyse externe l’1. La diminution 
de l'apport sanguin au nerf optique par un hématome est tolérée 
pendant 1 heure quand il est de nature veineuse, et 30 minutes 
quand il est de nature artérielle. 


Baisse d’acuité visuelle 


La première cause est l’hématome intra-orbitaire. 

La seconde est l’effraction de la paroi orbitaire interne avec 
lésion du nerf optique ou de l'artère ophtalmique. En cas de lésion 
directe de ces structures vasculo-nerveuses, une cécité définitive 
est souvent constatée. 

La troisième cause est la blessure du nerf optique dans le canal 
optique au cours de la chirurgie sphénoïdale. Une hyperpneuma- 
tisation du sphénoïde ou une procidence ou déhiscence du nerf 
optique dans le sinus favorisent cette complication l° ‘1, Parfois, il 
ne s’agit pas d’un traumatisme direct, mais d’un trait de fracture 
entraînant un hématome dans le canal optique. 


Diplopie 


Elle est souvent liée à une atteinte du muscle droit interne 
(directement au contact de la paroi orbitaire à sa portion 
moyenne) ‘1 ou du muscle oblique supérieur pouvant être lésé 
en cas d’effraction haute ou de trajet oblique très ascendant. Les 
résultats de la réparation musculaire sont souvent décevants. 

L'anesthésie locale avec de la xylocaïne naphazolinée peut 
également entraîner des troubles visuels temporaires à type de 
diplopie ou d’anisocorie 111. 


Figure 2. Asymétrie de hauteur du toit de l’ethmoïde. 


bd 


Figure 3. Déhiscence de la lame criblée de l’ethmoïde gauche. 


EH Complications 
méningo-encéphaliques 
Brèche méningée 


Elle survient essentiellement lors des ethmoïdectomies, lors des 
abords du sinus frontal et, plus rarement, lors des sphénoïdoto- 
mies. La zone la plus exposée est la jonction entre la lame des 
cornets et l'os frontal. 

L'analyse préopératoire du scanner nasosinusien permettra de 
rechercher des facteurs prédisposants : différence de hauteur du 
toit de l’ethmoïde (Fig. 2), déhiscence spontanée (Fig. 3). En 
effet, une fausse route lors de la chirurgie fait courir le risque 
de méningite, de contusions parenchymateuses ou d’hémorragie 
sous-arachnoïdienne par atteinte des artères cérébrales anté- 
rieures. 

Une brèche méningée peropératoire se manifeste fréquemment 
par un écoulement aqueux « lavant » le sang. Un arrêt du geste 
est alors nécessaire, tout en se méfiant de l'aspiration au niveau 
de la brèche afin de ne pas créer de cavités porencéphaliques. Une 
fermeture de cette brèche peut alors être réalisée dans le même 
temps opératoire. Elle peut également être réalisée dans un second 
temps si le chirurgien souhaite transférer le patient vers un centre 
de référence. 

En postopératoire, une fuite de liquide cérébrospinal (LCS) sur 
une brèche méningée est suspectée devant une rhinorrhée claire 
et des céphalées. Le facteur de risque principal des fuites de LCS 
postopératoires est l'obésité [!2l, Un scanner est alors réalisé en 
urgence à la recherche d’un defect osseux (Fig. 4) ou d’une pneu- 
mencéphalie (principalement au niveau frontal, le patient étant 
en décubitus dorsal). 

Le traitement des fuites de LCS sur une brèche méningée 
iatrogène est le même que pour les brèches traumatiques ou 
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Figure 4. Rupture de continuité du toit de l’ethmoïde révélant une 
brèche ostéoméningée iatrogène. 


Figure 5. Pneumencéphalie et hémorragie intraparenchymateuse révé- 
lant une brèche ostéoméningée iatrogène avec pénétration d'instruments 
en intraparenchymateux. 


spontanées (ll, Une vaccination antipneumococcique est recom- 
mandée 41, 


Lésions intracrâniennes parenchymateuses 
et vasculaires 


Une pénétration intraparenchymateuse des instruments est 
possible, entraînant des contusions hémorragiques, des héma- 
tomes ou des cavités porencéphaliques (observées en cas 
d'aspiration intempestive intraparenchymateuse) (Fig. 5). 

L'artère cérébrale antérieure est très proche de l'étage anté- 
rieur de la base du crâne. Une fausse route peut entraîner 
la formation d’un anévrisme (1 ou d’une hémorragie sous- 
arachnoïdienne ll. Un spasme artériel est également possible, 
pouvant être responsable de lésions ischémiques. 

Ces lésions cérébrales peuvent entraîner des séquelles à type de 
troubles des fonctions supérieures et de crises d’épilepsie. 


EH Complications hémorragiques 


L'hémorragie est une des complications les plus courantes de la 
chirurgie nasosinusienne ll. La préparation du patient est essen- 
tielle afin de minimiser cette complication : méchage endonasal 
à l’aide de vasoconstricteurs locaux, maintien de la tension arté- 
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Figure 6. Déhiscence du canal carotidien osseux au sein du sinus sphé- 
noïdal droit. 


rielle à des valeurs normales ou légèrement basses, position du 
patient en proclive. En effet, un saignement important peut favo- 
riser la survenue d’autres complications en masquant les repères 
anatomiques habituels. 

En peropératoire, le saignement peut être diffus ou localisé. 
S'il est diffus, il concerne principalement un saignement de la 
muqueuse nasosinusienne. Un tamponnement avec un sérum 
adrénaliné ou avec de la xylocaïne naphazolinée arrête, le plus 
souvent, le saignement. S'il est localisé, il traduit une plaie arté- 
rielle (artère sphénopalatine, artère ethmoïdale antérieure ou 
postérieure) et pourra être contrôlé par l’utilisation d’une pince 
bipolaire endonasale. 

Devant un saignement massif, une lésion de la carotide interne 
doit être évoquée si l'intervention a porté sur la région sphé- 
noïdale ou ethmoïdale postérieure (1. Les facteurs prédisposant 
à cette complication sont une déhiscence du canal carotidien 
(Fig. 6), une cloison sphénoïdale s'insérant sur le canal caroti- 
dien (Fig. 7), une hyperpneumatisation du sphénoïde, la présence 
d'une cellule d'Onodi (Fig. 8). 

Les conséquences de lésions du canal carotidien peuvent 
être une plaie simple de la carotide interne, une dissection 
carotidienne (pouvant entraîner des lésions ischémiques), une 
formation d’anévrismes, une fistule carotido-caverneuse (se mani- 
festant par une exophtalmie pulsatile). Le traitement repose alors 
en premier lieu sur un traitement endovasculaire en radiologie 
interventionnelle. 


EH Complications infectieuses 
Abcès orbitaires 


Ces complications sont liées à des brèches de la paroi orbitaire, 
entraînant une contamination bactérienne. 

En cas de pénétration orbitaire avec respect de la péri-orbite, 
se développe un abcès sous-périosté. En cas de rupture de la 
péri-orbite, se développe un abcès intra-orbitaire ou une cellu- 
lite orbitaire. Une antibiothérapie à large spectre est alors mise 
en place et un traitement chirurgical doit se discuter en cas de 
collection organisée [221 


Empyème, abcès cérébral et méningite 


Le mécanisme repose sur une rupture de la barrière osseuse avec 
ensemencement bactérien. Le respect de la dure-mère favorise le 
développement d’un empyème extradural. L'empyème sous-dural 
se développe lorsque la dure-mère est franchie. Cette localisa- 
tion est plus grave car l'infection peut s'étendre vers les veines 
corticales, les sinus veineux et le parenchyme cérébral. Une anti- 
biothérapie à large spectre est alors mise en place et un traitement 
chirurgical doit se discuter en cas de collection organisée. 
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Figure 7. Insertion de la cloison intersphénoïdale sur le canal carotidien. 


Figure 8. Cellule d'Onodi bilatérale. 


EH Complications lacrymales 


Le système lacrymal naît au niveau du canthus interne à 
la jonction de la paupière supérieure et inférieure au niveau 
du sac lacrymal, qui se prolonge par le canal lacrymo-nasal 
s'abouchant sous le cornet inférieur. Le canal lacrymo-nasal est 
en rapport étroit avec l’ethmoïde antérieur et peut être lésé lors 
d'ethmoïdectomies ou de méatotomies moyennes (21221, Cepen- 
dant, le diagnostic est souvent fait au stade séquellaire devant 
un larmoiement chronique ou bien la survenue de dacryocystites 
aiguës ou chroniques. 


EH Complications tardives 


Les synéchies endonasales peuvent concerner jusqu'à 6 % des 
chirurgies endoscopiques nasosinusiennes. Seules les synéchies 
symptomatiques, entraînant une obstruction nasale ou une réten- 
tion sinusienne chronique, justifient un geste chirurgical l?*1. 

Selon la littérature, les sténoses représentent 2-15 % des chirur- 
gies endonasales et sont représentées principalement les sténoses 
du canal nasofrontal, mais également par celles de la voie lacry- 
male. Il est important de respecter au maximum la muqueuse du 
canal nasofrontal de façon à limiter le risque de sténose du canal 
nasofrontal responsable de douleurs récidivantes. Une reperméa- 


bilisation du canal nasofrontal ou de la voie lacrymale peut être 
réalisée en cas de symptômes [11 

Les mucocèles, lésions pseudo-kystiques présentant un poten- 
tiel de destruction des structures adjacentes, peuvent survenir 
entre 1 et 6 ans après une chirurgie nasosinusienne ll. Elles se 
manifestent par des signes cliniques variés (ophtalmologiques, 
rhinologiques ou neurologiques), qui peuvent également être 
absents. Le scanner retrouve une opacité homogène, parfois de 
grand volume, soufflant les parois osseuses et refoulant les struc- 
tures adjacentes. En IRM, les mucocèles apparaissent initialement 
en hypoTl1 et hyperT2, puis changent d'aspect pour devenir 
hyperT1 et hypoT2. La prise en charge est chirurgicale et consiste 
en une marsupialisation de la mucocèle par voie endoscopique ou 
par voie externe selon sa localisation l1. 


EH Conclusion 


Les complications de la chirurgie endonasale sont relativement 
rares, mais peuvent être dramatiques, mettant en jeu le pronostic 
vital et fonctionnel notamment ophtalmologique. La prévention 
de ces complications repose sur un examen clinique précis et une 
analyse minutieuse de l'imagerie préopératoire. 

Les complications les plus fréquentes sont secondaires à des 
fausses routes vers l'orbite et l'étage antérieur, mais aussi hémorra- 
giques. Elles sont souvent traitées dans le même temps opératoire. 
En cas de complication majeure, un scanner nasosinusien permet- 
tra de localiser le siège précis et de proposer une prise en charge 
adaptée. 


Déclaration de liens d’intérêts : les auteurs n’ont pas transmis de déclaration 
de liens d'intérêts en relation avec cet article. 
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Stratégie d’exploration d’un trouble 
de l’équilibre 


M. Kossowski 


Résumé : L'exploration des troubles de l'équilibre et des vertiges repose à la fois sur des explorations 
morphologiques (par imagerie) et sur des explorations fonctionnelles. Celles-ci ont pour but de déterminer 
et de quantifier un éventuel dysfonctionnement vestibulaire. En termes de stratégie d'exploration, on dis- 
pose actuellement de moyens permettant d'approcher de plus en plus la compréhension des mécanismes 
physiopathogéniques. Cependant, un trouble de l'équilibre peut également résulter d'un défaut dans 
la stratégie de gestion des informations des différents capteurs sensoriels contribuant à notre stabilité : 
la posturographie dynamique en permet alors une analyse. La stratégie dans le choix de ces explora- 
tions fonctionnelles est, par une meilleure compréhension, de guider au mieux dans la prise en charge 


thérapeutique. 


© 2021 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. 


Mots-clés : Tympanométrie multifréquentielle ; Tympanométrie large bande; Shift-DPOEA; 


Électrocochléographie ; Posturographie 


Plan 

# Introduction 1 

# Optimisation du diagnostic de l’hydrops 1 
Tympanométrie multifréquentielle ou admittancemétrie 
multifréquentielle 1 
Tympanométrie à large bande 3 
Produits de distorsion des otoémissions acoustiques et déphasage 
(shift-DPOAE) 4 
Électrocochléographie non invasive 4 


# Optimisation de l'évaluation d’un trouble de l'équilibre : 
posturographie 
Généralités sur la fonction d’équilibration 
Principe de l'examen en posturographie 
Analyse et résultats 


Où Oo Un un 


# Conclusion 


EH Introduction 


Les vertiges et troubles de l'équilibre font appel à 
l'interrogatoire, l'examen clinique aidé de la vidéonystag- 
moscopie, les explorations canalaires (dont l'objectif est de 
mettre en évidence un dysfonctionnement vestibulaire sans 
préjuger de la cause), les explorations otolithiques. Pour autant, 
malgré ces explorations, le diagnostic reste souvent complexe 
à poser : à quelle pathologie ou à quel mécanisme physiopa- 
thogénique attribuer certains dysfonctionnements constatés ? 
S'agit-il d’un hydrops, d'une inflammation, d’une séquelle ? La 
réponse à ces questions permet d'évaluer les risques éventuels 
de récidives, d'orienter les choix thérapeutiques, d'évaluer les 
possibilités de compensation : comment analyser un trouble de 
l'équilibre, une sensation de flottement, de tangage, alors que les 


explorations canalaires et otolithiques sont normales (pathologie 
périphérique a minima de type hydrops otolithique ? Pathologie 
centrale ? Problème de stratégie d’équilibration ? Problème 
« d’hypersensibilité vestibulaire » ? De syndrome d'instabilité 
subjective chronique ?). 

L'imagerie a beaucoup évolué : alors que l’on demandait à 
l'imagerie par résonance magnétique (IRM) d'éliminer certaines 
pathologies centrales, d'analyser l'intégrité du nerf vestibulaire 
et de mettre en évidence d'éventuelles anomalies anatomiques 
(malformations d'oreille interne, déhiscences canalaires), on peut 
maintenant explorer les structures endolymphatiques grâce à des 
IRM plus puissantes et à des protocoles d'IRM tardive avec injec- 
tion permettant au produit de contraste de diffuser dans les 
liquides périlymphatiques et d'analyser par contraste les struc- 
tures endolymphatiques. Cette imagerie a donné la possibilité de 
définir une nouvelle sémiologie (hydrops, atélectasie, rupture de 
la barrière hématoendolymphatique, signes de fistules périlym- 
phatiques). Pour autant, les images décrites sont-elles en rapport 
avec la clinique décrite par le patient ? 

L'objectif de cet article est de tenter de détailler les moyens 
d’explorations complémentaires de l'examen de base, permettant 
au mieux d'approcher des mécanismes physiopathogéniques et 
de guider la prise en charge thérapeutique. 


H Optimisation du diagnostic 

de l'hydrops 

Tympanométrie multifréquentielle 

ou admittancemétrie multifréquentielle (Fig. 1) 
Principe 


La tympanométrie est un examen classique en exploration 
otologique : une onde sonore de fréquence de 226 Hz (onde 
incidente) est envoyée sur le tympan, et l’on recueille l'onde 
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Fréquence multiple TEST 2 Fréquence multiple 


A Bmmho B 750 Hz | mmho 
3 - 15- 
0! J 
3 19 
A O degrés | 
+10 - 
nn ci 
90 +. — — 
250 1000 Hz 2000 0- 
START daPa : 200 US 
PEAK daPa : 5 is = 
CURSOR : Hz = 750 Ci: 79 
ac A B = 0,33 mmho A ec ' 
A O = -38 deg TYMP 1: 
Figure 1. Tympanométrie multifréquentielle. 


TEST 4 Fréquence multiple TEST 8 
G 2000 Hz | mmho G 2000 Hz 1! 
30 - ù ? 
> | 
20 - 
10 - 
0 + 
1; ï (i 1 T T T T F 1 
0 +200 daPa -400  -200 0 +200 daPa 
50 daPa/s <— 50 daPa/s 
C1: 18,7 
daPa mmho B ac daPa mmho C 
TYMP 1: 


A. À la pression de compliance maximale en tympanométrie, on effectue la mesure de la susceptance (B) entre 200 et 2000 Hz : la fréquence de résonance 


correspond à la fréquence pour laquelle la susceptance est à 0 (ici 750 Hz). 


B. La conductance sur la fréquence 2000 Hz apparaît sous la forme d’une courbe avec deux pics. 
€. Conductance à 2000 Hz : l'écart entre les deux pics est supérieur à 235 daPa, en faveur d’un hydrops. 


réfléchie liée à la résistance du système tympano-ossiculaire qui 

varie en fonction de la pression appliquée dans le méat acoustique 

externe : c'est donc une mesure de résistance ou d’impédance. 

Dans la tympanométrie multifréquentielle, on mesure non pas 
la résistance (ou impédance) mais la capacité du système à se lais- 
ser mobiliser par un mouvement alternatif (admittance Y). Cette 
mesure se fait non pas pour une seule fréquence, mais sur un 
glissement de fréquence entre 226 et 2000 Hz : d’où le terme 
d’admittancemétrie multifréquentielle. 

Cette capacité dépend de deux paramètres : 

e les forces réactives de l'oreille interne : la conductance (G) est la 
réciproque de la résistance opposée par les liquides de l'oreille 
interne, indépendante de la fréquence de stimulation ; 

e les forces réactives du système tympano-ossiculaire jusqu’au 
ligament annulaire compris. Elles sont déterminées par la masse 
du système (osselets) et sa rigidité (dépendant du système de 
suspension des osselets et du ligament annulaire). Ces forces 
sont opposées. 

Leur capacité de transmission (susceptance B qui est la réci- 
proque de la résistance) dépend de la fréquence : pour les basses 
fréquences, c’est surtout la susceptance de rigidité qui est mise en 
jeu, pour s’atténuer progressivement au profit de la susceptance de 
masse lorsque la fréquence augmente. La fréquence pour laquelle 
susceptance de masse et susceptance de rigidité sont égales et 
s'annulent est appelée fréquence de résonance. Elle se situe autour 
de 1000 Hz (entre 680 et 1400 Hz) l!. 

Si le système tympano-ossiculaire est très rigide, la fréquence de 
résonance augmente (prédominance de la susceptance de masse). 
À l'opposé, un système hyperlaxe voit sa fréquence de résonance 
s'abaisser. Cet examen est donc un examen d'exploration de la 
rigidité et de la laxité de l’appareil de transmission ll. 


Réalisation de la mesure 


L'appareil de mesure permet de stimuler pour des fréquences de 
200 à 2000 Hz en modulant la pression intraméatique entre -400 
et +200 daPa. La sonde introduite de façon étanche est composée 
d’un tube émettant le signal sonore, un tube modulant la pression 
intraméatique et un microphone qui analyse le son émis dans 
le méat acoustique externe et le transmet, via un amplificateur, 
à un détecteur de pic pressionnel et à un phasemètre mesurant 
l'angle de phase. L'appareil mesure l’admittance Y et l’angle de 
phase, et le système informatique intégré permet d'en dériver les 
composantes de Y que sont la conductance G et la susceptance B. 

La mesure comporte trois temps : 

e la mesure de l’admittancemétrie Y à 226 Hz. Cela permet 
d'éliminer certaines pathologies de l'oreille moyenne et de défi- 
nir la pression pour laquelle le pic d'amplitude est maximal ; 


e la mesure de la fréquence de résonance (Fig. 1A) : à cette pres- 
sion pour laquelle l’amplitude de l’admittancemétrie est la plus 
ample, l'appareil effectue les mesures de façon automatique en 
balayant les fréquences de 200 à 2000 Hz. La fréquence de réso- 
nance correspond à celle pour laquelle la susceptance B est le 
plus proche de 0. La susceptance est obtenue grâce au système 
informatique qui décompose la conductance et la susceptance ; 

e la mesure de la conductance : à une fréquence donnée, on peut 
mesurer la conductance en faisant varier la pression dans le 
méat acoustique externe entre -400 et +200 daPa à 50 daPa/s. 


Intérêt dans l'exploration des vertiges 


L'intérêt de l’admittancemétrie a été démontré par Darrouzet 
et al. dès 1999 l pour la pathologie pressionnelle de type hydrops. 
Cet examen s’affranchit des seuils auditifs et peut donc être effec- 
tué quelle que soit l'audition du patient. 


Fréquence de résonance 

La fréquence de résonance serait statistiquement abaissée chez 
les patients atteints de maladie de Ménière en dehors des crises 
(752 + 223 Hz versus 926 + 239 Hz) . 

Cet abaissement de la fréquence de résonance n’est pas toujours 
retrouvé [‘. 

Pendant les crises ou à proximité, il a pu être observé une aug- 
mentation de la fréquence de résonance avec retour à la normale 
après ingestion de glycérol l’1. 


Courbes de susceptance 

Camicas Van Gout (fl décrit dans la maladie de Ménière des 
courbes de susceptance élargies, d'amplitude augmentée, avec 
souvent une forme en W qu'il attribue à une distension du liga- 
ment annulaire. 


Conductance G à 2000 Hz (Fig. 1B, C) 

Alors que l'admittancemétrie multifréquentielle n’était étudiée 
que pour des fréquences inférieures à la fréquence de résonance, 
il s'est avéré que la conductance pour des fréquences élevées à 
2000 Hz était d’un grand intérêt dans le diagnostic de la maladie 
de Ménière. La courbe de conductance se traduit habituellement 
par deux pics qui pourraient correspondre aux deux positions 
extrêmes de l’étrier bougeant comme un piston ll. L'écart entre 
ces deux pics est significativement plus élevé dans la maladie de 
Ménière : à partir de 235 daPa, la sensibilité de ce test est de 56 % 
mais la spécificité de 95 % FI. 

Une bonne corrélation a été montrée entre la visualisation de 
l'hydrops par IRM et l'allongement de l'écart interpic 1. 
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La place de cet examen dans l'exploration des vertiges est très 
clairement la pathologie pressionnelle de type hydrops, et notam- 
ment la maladie de Ménière. Il peut être intéressant en cas de 
suspicion de pathologie pressionnelle bilatérale pour déterminer 
le côté « actif » lorsque l’on envisage des traitements locaux trans- 
tympaniques. 

Dans les maladies de Ménière cliniquement unilatérales invali- 
dantes, il peut également être déterminant dans le choix d’une 
technique thérapeutique : s’il existe une atteinte infraclinique 
controlatérale, il faut proscrire les techniques de nature destruc- 
trices sur le côté « actif ». 


Tympanométrie à large bande (Fig. 2) 


C'est un examen de tympanométrie effectuée à l’aide de clic 
de 226 à 8000 Hz en un seul balayage de pression. Sous forme 
de graphique 3D, on peut visualiser des centaines de tympano- 
grammes mais on peut également afficher le tympanogramme 


gramme en large bande, le tympanogramme à la fréquence de 
résonance et des mesures d’absorbance acoustique en fonction de 
la fréquence. L’absorbance représente le ratio entre l'énergie absor- 
bée dans l'oreille moyenne par rapport à l'énergie délivrée dans 
le méat acoustique externe : cette valeur peut varier de 0 à 1 et 
s'exprime en pourcentage. Les mesures d’absorbance peuvent se 
faire à la pression ambiante ou à la pression du pic maximale Hi], 

Globalement, une modification de la pression des liquides de 
l'oreille interne peut influer sur la mobilité ossiculaire par le biais 
des tensions exercées sur les fenêtres [1. 

Dans la maladie de Ménière, il est constaté une diminution de la 
fréquence de résonance (autour de 598 Hz avec une sensibilité de 
85 Let une spécificité de 62 %) et une diminution de l’absorbance 
sur les fréquences 250, 500, 750, 1000 Hz [l21. 

Dans une autre étude, la diminution de l’absorbance pour les 
basses fréquences a été retrouvée en comparant une population 
saine à une population de patients porteurs de maladie de Ménière 
symptomatique ou non. Le pic d’absorbance était statistiquement 
nettement abaissé dans le groupe symptomatique par rapport au 
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Oreille : droite 


Piéicente 


ET 


Paramètres Liste de delta 


Fréquence DP (2F1-F2 796 Hz Moyenne 1 - Moyenne 2 : 21 

Moyenne 2 - Moyenne 3 : -30 
Fréquence F1 1000 Hz se 

Moyenne 3 - Moyenne 4 : 42 
Fréquence F2 1204 Hz Moyenne 4 -Moyeme 5 : -39 

Moyenne 5 - Moyenne 6 : 51 
Puissance 75 dB A 
Nombre de stimulations 90 


Fréquence DP(2F1-F2) 796Hz 


Oreille : gauche 


ELEEIETCS 


iste de delta 


Moyenne 1 - Moyenne 2 : -11 


u -M 3:6 
réquence F1 1000 Hz nanas 
Fréquence F2 1204 Hz 
Puissance 70 dB 
B 
Nombre de stimulations 80 


Figure 3. Étude du déphasage des produits de distorsions acoustiques (shift-DPOAE) (A, B) : les points reliés en vert sont les mesures chez le patient couché. 
Les points reliés en rouge sont les mesures effectuées chez le sujet assis. Chaque point correspond à la mesure de la phase. Noter les fluctuations de la phase 
selon la position du sujet, en faveur d’un hydrops sur l'oreille droite. Un déphasage supérieur à 40° est significatif. 


groupe normal et au groupe asymptomatique (11, que la mesure 
soit effectuée au pic de pression ou à pression ambiante. 


Produits de distorsion des otoémissions 
acoustiques et déphasage (shift-DPOAE) 


(Fig. 3) 


Les otoémissions acoustiques sont le reflet du fonctionnement 
des cellules ciliées externes : ce sont des sons émis par la contrac- 
tion de ces cellules en réponse à une stimulation sonore. 

Les produits de distorsion sont plus complexes : ce sont des sons 
produits par la cochlée en réponse à une stimulation sonore sur 
deux fréquences simultanées (f1 et f2 ; f1 < f2). Les fréquences 
choisies doivent être assez proches l’une de l’autre pour produire 
une interférence au niveau de la cochlée et le ratio entre les 
fréquences de stimulation qui permet d'obtenir les produits de 
distorsions les plus amples est de 1,2. Le son produit est complexe 
et se décompose en plusieurs fréquences dérivées des deux fré- 
quences de stimulation dont la composante la plus ample et la 
plus facilement étudiée est 2f1-f2. 

Globalement, pour une intensité n’excédant pas 60-70 dB, on 
mesure des réponses actives en lien avec les contractions des 
cellules ciliées externes et, au-delà, on mesure également des dis- 
torsions « passives » de la membrane basilaire ll]. 

Concernant les caractéristiques de la stimulation, les fréquences 
de stimulation sont 1 kHz pour f1, 1,2 kHz pour f2 et l'intensité 
autour de 72 dB. La condition évidente est l'obtention des pro- 
duits de distorsion, ce qui nécessite que l'audition ne soit pas trop 
dégradée (perte inférieure à 60 dB). 

La phase de ces produits de distorsion dépend de la rigidité 
du système, laquelle peut varier en fonction de la pression des 
liquides labyrinthiques et en fonction de la pression intracrâ- 
nienne. Ainsi, lorsque l’on mesure les produits de distorsion en 
position assise ou couchée, la modification de la répartition des 
liquides et de la pression modifie la phase de ceux-ci. Chez le 
sujet sain, cette variation oscille entre -18° et 37° 4], Gerenton, 
en étudiant 73 patients (40 à proximité d’une crise et 33 dans 
une période intercrise asymptomatique), note que le déphasage 
est significativement augmenté chez 75 % des patients testés à 
proximité d’une crise. Il signale des fluctuations très rapides, sur 
de courtes périodes que ne reflètent pas forcément les mesures 
quand elles sont moyennées, d’où la sensibilité imparfaite de ces 
tests [SI 

Lorsqu'on compare la sensibilité de ce test avec l'imagerie de 
l’oreille interne par IRM 3 T selon le protocole hydrops, dans une 


population de patients souffrant de maladie de Ménière, 68 % 
présentent une anomalie à l'étude du déphasage des produits de 
distorsion alors que seuls 25,7 % présentent une imagerie positive : 
les anomalies constatées sont plus corrélées à la perte auditive 
(supérieure à 35 dB) qu'aux anomalies isolées du déphasage l. 


Électrocochléographie non invasive 


La stimulation sonore provoque la stimulation des cellules 
ciliées externes explorée par les otoémissions. Cela produit une 
stimulation des cellules ciliées internes qui provoque un poten- 
tiel présentant deux composantes : une composante « alternative » 
qui comporte une succession de polarisations-dépolarisations en 
phase avec la fréquence du son stimulant : le potentiel micropho- 
nique ; une phase « continue » qui correspond à l'augmentation 
du potentiel de repos : potentiel de sommation. Le potentiel 
microphonique prédomine pour les basses fréquences (< 3000 Hz) 
tandis que, pour les fréquences élevées (> 3000 Hz), il y a une perte 
de la synchronisation compensée par l'augmentation du potentiel 
de sommation. 


Étude du potentiel microphonique (Fig. 4) 


Le potentiel microphonique peut subir des variations de la 
phase en fonction de la rigidité du système. Aïnsi, les variations 
de pression des liquides de l'oreille interne et les variations de 
pression intracrânienne vont influencer cette phase. 

La réalisation de l'examen se fait pour une stimulation par des 
tone bursts autour de 1000 Hz à 90 dB à l’aide d’une sonde placée 
dans le méat acoustique externe. Les mesures sont effectuées en 
position assise et en position couchée. 

Le déphasage n'excède pas 20° en moyenne. 

Un déphasage supérieur est un élément en faveur d’une atteinte 
pressionnelle. 


Étude des potentiels de sommation et rapport 
potentiel de sommation/potentiel d'action (Fig. 5) 


Le potentiel de sommation (PS) reflète le fonctionnement du 
potentiel de récepteur des cellules ciliées internes, tandis que 
le potentiel d'action (PA) reflète celui des neurones postsynap- 
tiques. Leurs latences d'apparition sont de 0,6 ms pour le PS et 
de 1,5 ms pour le PA. Leur amplitude est variable mais, globa- 
lement, l'amplitude du PS est très faible par rapport à celle du 
PA. Un rapport d'amplitude PS/PA supérieur à 0,40 est en faveur 
d’un hydrops l!1. La fluctuation du PS est grande et rapide, ce qui 
perturbe la sensibilité de celui-ci [1]. 
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Figure 4. 
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B 
Nombre de stimulatons 80 


Étude du déphasage des potentiels microphoniques (A, B). Les points reliés en vert sont les mesures de phase effectuées chez le patient en 


décubitus. Les points reliés en rouge sont les mesures de phase effectuées chez le patient en position assise. Noter le déphasage significatif pour l'oreille droite 


en faveur d’un hydrops. Un déphasage de plus de 20° est significatif. 
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A. Score EcoG (Eastern Cooperative Oncology Group) normal : faible amplitude du potentiel de sommation (PS) par rapport au potentiel d'action (PA). 
B. EcoG anormal : l'amplitude du potentiel de sommation est nettement supérieure au potentiel d'action. Un rapport d'amplitude PS/PA supérieur à 0,4 est 


en faveur d’un hydrops. 


EH Optimisation de l'évaluation 
d'un trouble de l'équilibre : 
posturographie 

Généralités sur la fonction d’équilibration 


La fonction d'équilibration est définie dans le rapport de la 
Société d’oto-rhino-laryngologie en 1997 comme la fonction qui 
régit les rapports de l'animal avec le monde physique et lui per- 
met d'assurer tous ses mouvements (déplacements, gestes) dans 
les meilleures conditions d'efficacité l$1. 

Sa finalité est donc de prévenir la chute, quelle que soit la situa- 
tion : 

e en position statique, il faut maintenir la posture contre la force 
gravitationnelle, dans un environnement stable ou mobile, 
mais aussi lors de divers mouvements de la tête ou des 
membres ; 

e en dynamique, il faut maintenir la posture lors de nos divers 
déplacements. 

Pour assurer cette fonction, trois grands systèmes existent : 

e le système vestibulaire : les capteurs otolithiques avec les 
macules sacculaires qui sont sensibles aux accélérations ver- 
ticales et donc constamment stimulées par la pesanteur, et 
les macules utriculaires qui sont sensibles aux accélérations 
linéaires horizontales. Les canaux semicirculaires sont sen- 
sibles aux accélérations angulaires. Ce système vestibulaire 
constitue un véritable appareil proprioceptif de l'extrémité 


céphalique, captant, analysant tous les mouvements subis par 
notre tête, capable à tout moment d'analyser l'accélération 
subie, la vitesse instantanée et la position instantanée, dans le 
but d’induire des réactions posturales complexes assurant notre 
équilibre ; 

e le système somesthésique ou proprioceptif : la propriocep- 
tion musculaire analyse les diverses tensions appliquées à nos 
muscles (degré de contraction et degré de relâchement, notam- 
ment des muscles agonistes/antagonistes, degré de tension des 
divers muscles de soutien du rachis), ce qui nous permet d’en 
déduire la position instantanée de chacun de nos segments de 
membres, mais aussi du déplacement de notre centre de gravité 
induit par tous nos mouvements. La proprioception cervicale 
analyse également de façon plus spécifique l'orientation de 
notre extrémité céphalique. La proprioception cutanée perçoit 
les diverses pressions cutanées qu'il s'agisse de la réaction du 
sol au niveau des voûtes plantaires, en relation avec la pesan- 
teur, mais aussi de la réaction de l’assise d’un siège ou du 
dossier du siège lors d’accélérations subies par un individu assis 
dans un véhicule par exemple. D'un point de vue dynamique, 
lors d’un déplacement, les informations proprioceptives mus- 
culaires (amplitude d’un pas) et cutanées (importance de la 
pression plantaire) nous permettent d'apprécier correctement 
notre vitesse de déplacement ; 

e le système visuel, qui permet de nous orienter dans 
l’environnement et qui met en jeu à la fois la vision péri- 
phérique, la vision centrale mais aussi l’oculomotricité. Le 
système visuel agit non seulement grâce à la performance 
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Figure 6. Plateforme Equitest® : plateforme de posturographie. 


visuelle (acuité) maïs aussi par les informations générées par 

l’environnement lors des mouvements. 

Tous ces systèmes qui ont pour but la même finalité, à savoir 
l'équilibre, interagissent les uns avec les autres, pour donner des 
informations concordantes. Le poids relatif des informations de 
ces différents capteurs n'est toutefois pas le même, selon les indi- 
vidus en fonction de leur stratégie propre, de leur expérience, 
mais aussi pour un même individu, au cours de sa vie, en fonc- 
tion de ses expériences personnelles (exemple de l’amarinage), des 
éventuelles pathologies intercurrentes qui peuvent léser un des 
capteurs, du vieillissement, etc. Notre stratégie d'équilibre évolue, 
s'adapte, grâce à des phénomènes de compensation. La postu- 
rographie a pour but d'évaluer le « poids » des diverses entrées 
sensorielles et sera un guide important pour la compréhension de 
certains troubles de l'équilibre mais aussi pour adapter et suivre le 
travail de rééducation vestibulaire. 


Principe de l'examen en posturographie 


Le principe du bilan posturographique repose sur l'analyse de 
la stabilité du patient par la mesure des variations de la position 
du centre de gravité au moyen de capteurs de pression placés sur 
une plateforme sur laquelle le patient est placé. 

Les mesures sont effectuées selon deux conditions (plateforme 
fixe permettant de maintenir la proprioception des membres infé- 
rieurs, plateforme mobile perturbant la proprioception) et pour 
chaque condition, les mesures s'effectuent les yeux ouverts, les 
yeux fermés, les yeux ouverts mais en trompant la vision soit à 
l’aide d’un panorama asservi évoluant au gré des oscillations du 
patient lui donnant une illusion visuelle d'immobilité par rap- 
port à son environnement (plateforme Equitest®) (Fig. 6), soit à 
l’aide d’une stimulation optocinétique pouvant offrir une richesse 
d'exploration selon la nature du défilement (horizontal, vertical, 
etc.) (plateforme Multitest®) ll°1 (Fig. 7). 


Analyse et résultats 


Évaluation du poids des entrées sensorielles : test 
d'organisation sensoriel 


La posturographie dynamique permet d'établir un pourcentage 
d'utilisation de chaque entrée sensorielle et de préciser le degré de 
dépendance visuelle (Fig. 8). 

Les tests à plateforme mobile et yeux fermés ou vision trompée 
sont spécifiques du poids de l'entrée vestibulaire. 

Le poids de la somesthésie est évalué en comparant la stabi- 
lité sur une plateforme fixe, les yeux fermés par rapport aux yeux 
ouverts. 

Le poids de l'entrée visuelle est évalué en comparant la stabi- 
lité sur une plateforme mobile les yeux ouverts par rapport à la 
stabilité les yeux ouverts sur une plateforme fixe. 


Figure 7. Plateforme multitest Framiral®. 


Figure 8. Principe de la posturographie. 


Le degré de dépendance visuelle est évalué en comparant la 
stabilité en vision trompée sur une plateforme fixe et sur une pla- 
teforme mobile par rapport à la stabilité les yeux fermés sur une 
plateforme fixe et mobile. 

Le test d'organisation sensoriel permet d'analyser la part 
jouée par les différents capteurs dans un trouble de l'équilibre 
(Fig. 9, 10). Il a notamment permis de mettre en évidence 
l'augmentation de notre dépendance visuelle avec l’âge, sans 
pour autant qu'il y ait de dysfonctionnement vestibulaire aux 
diverses explorations (1. Chez la personne âgée, cet examen 
permet d'évaluer le risques de chute et de mettre en route un 
programme de prévention (11, Il permet d'évaluer la compen- 
sation à la suite d’une pathologie vestibulaire (névrite, maladie 
de Ménière, suites de chirurgie de l'angle, etc.). Il permet éga- 
lement de mettre en évidence des signes de dépendance liés à 
une surcompensation visuelle d’un trouble vestibulaire. Enfin, la 
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Figure 9. Présentation des résultats de posturographie sur plateforme 
Multitest® : plateforme fixe : condition A : yeux ouverts ; condition B : 
yeux fermés ; condition C : stimulation optocinétique. Plateforme mobile : 
condition D : yeux ouverts ; condition E : yeux fermés ; condition F : 
stimulation optocinétique. 


Score de l’équilibre 


Note sur tranche de données: plage de données NeuroCom : 70-79 


Commentaire Post Test 
Figure 10. Présentation des résultats de posturographie sur plateforme 
Equitest® : plateforme fixe : condition 1 : yeux ouverts ; condition 2 : 
yeux fermés ; condition 3 : vision trompée. Plateforme mobile : condition 
4 : yeux ouverts ; condition 5 : yeux fermés ; condition 6 : vision trom- 
pée. Dans ce cas, on constate un défaut complet d'utilisation du système 
vestibulaire. CDG : centre de gravité. 


posturographie avant et après rééducation permet d'obtenir une 
mesure objective de la récupération. 


Autres paramètres étudiés 


Indice d’instabilité posturale 

Cet indice est une valeur chiffrée donnée par le logiciel sur une 
plateforme Multitest®. Plus il est bas, meilleur est le contrôle et 
il est en principe inférieur à deux en condition A et inférieur à 
quatre en conditions E et FE Plus la situation est « déstabilisante », 
plus l'indice augmente : il augmente donc de la condition A à la 
condition F. Un indice d’instabilité élevé maïs non croissant selon 
les conditions À à F fait plutôt évoquer un trouble non organique. 

Il est calculé par le rapport d'indice de stabilité posturale 
(ISP)/indice de contrôle postural (ICP). L'ISP (Fig. 11) correspond 
à la quantité d'énergie pour assurer la stabilité posturale. L’ICP 
(Fig. 12) correspond au calcul des temps d'annulation au cours 
d’une fréquence donnée durant lesquels l'organisme ne dépense 
pas d'énergie pour maintenir son équilibre : un ICP élevé est syno- 
nyme de bon contrôle postural. 
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Puissances (sens antéropostérieur) 
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Figure 11. Indice de stabilité posturale : énergie dépensée pour assurer 
la stabilité posturale en fonction de la fréquence des oscillations. 


Temps d’annulation (sens antéropostérieur) 
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d'annulation pendant lesquels l'organisme ne dépense pas d'énergie pour 
assurer la stabilité pour une fréquence donnée. 
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Analyse des points d'Hausdorff (Fig. 13) 

Tout sujet oscille de façon aléatoire : dans cette oscillation non 
contrôlée intervient une part de hasard. À l’opposé, toute modi- 
fication volontaire du déplacement du centre de gravité diminue 
cette part de hasard. Les points d'Hausdorff correspondent aux 
points consécutifs du déplacement du centre de gravité non cor- 
rélés et donc dus au hasard. Le pourcentage des points d'Hausdorff 
(nombre de points d'Hausdorff/nombre total de points) repré- 
sente le pourcentage de part du hasard dans les déplacements. Plus 
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*___ Analyse fractale : 1,66 % points Hausdorff 
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Figure 13. Analyse des points d'Hausdorff. Les points d'Hausdorff cor- 
respondent aux oscillations dues au « hasard » : le pourcentage est situé 
entre 1,5 et 2,5. Une diminution de ce pourcentage correspond à des 
oscillations « sous contrôle » du système nerveux central. 


Position (mm) 


ce pourcentage est élevé, plus la part du déplacement est due au 
hasard et donc non volontaire. À l'opposé, un patient « forçant » 
son instabilité voit la part d’oscillations dues au hasard réduite et 
le pourcentage est bas. Lopez-Domingo l??l a montré qu'un indice 
d'instabilité posturale élevé associé à un faible pourcentage de 
points d'Hausdorff témoignait d’une instabilité sous contrôle du 
système nerveux central. 


EH Conclusion 


L'exploration des troubles de l'équilibre reste complexe et 
comporte deux volets complémentaires indispensables. 

Sur le plan fonctionnel, l'examen clinique et les moyens 
d'exploration fonctionnelle (vidéonystagmographie ou potentiels 
évoqués otolithiques [PEO]) ont pour but de rechercher un dys- 
fonctionnement d’organe. Ils tendent également à approcher 
le mécanisme physiopathologique à l'origine du dysfonction- 
nement en recherchant par exemple des signes d’hydrops, de 
déhiscence (PEO, tympanométrie multifréquentielle, études des 
déphasages des produits de distorsion des otoémissions acous- 
tique, des potentiels microphoniques, d’électrocochléographie). 
Cependant, un trouble de l'équilibre n’est pas toujours un pro- 
blème d’organe : il peut s'agir d'un problème de stratégie exploré 
par la posturographie dynamique. 

Le champ d'investigation doit également souvent s'élargir, avec 
l’aide des neurologues notamment. 

Sur le plan morphologique, l'imagerie a beaucoup évolué, 
permettant maintenant d'explorer plus finement les structures 
endolymphatiques et de décrire une nouvelle sémiologie. Tou- 
tefois, l'exploration morphologique ne saurait se substituer aux 
explorations fonctionnelles. 


Déclaration de liens d’intérêts : l’auteur déclare ne pas avoir de liens d’intérêts 
en relation avec cet article. 
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Complications crâniennes 
et endocrâniennes des sinusites aiguës 


B. Verillaud, M. Salfrant, F. Chatelet, N. Le Clerc, R. Kania, P. Herman 


Résumé : Les complications crâniennes et endocrâniennes des sinusites aiguës sont grevées d’un taux 
de mortalité et de séquelles non négligeable. Elles doivent être recherchées devant l'apparition de tout 
signe neurologique chez un patient présentant une sinusite aiguë, ou d'une céphalée évoluant en deux 
temps (céphalée localisée s'améliorant initialement avant de s'aggraver et de devenir plus diffuse). Les 
sinus frontaux et sphénoïdaux sont le plus souvent en cause. Le scanner des sinus et de l'encéphale 
avec injection de produit de contraste est l'examen de première intention ; il peut être complété par 
une imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale. Le traitement, agressif, repose habituellement 
sur le drainage du sinus concerné et une antibiothérapie à large spectre, secondairement adaptée aux 
prélèvements bactériologiques. Un geste endonasal est parfois proposé, mais il doit, si possible, rester 
limité, du fait du risque d'accident iatrogène dans un climat hémorragique et inflammatoire. Dans cer- 
taines situations, un drainage neurochirurgical de collections profondes doit également être réalisé. Dans 
tous les cas, l'amélioration clinique doit être obtenue dans les 48 heures : dans le cas contraire, il faut 
répéter l'imagerie et discuter un geste complémentaire. Les sinusites fongiques invasives, au premier rang 
desquelles la mucormycose, constituent une entité à part. Elles doivent être évoquées devant tout symp- 
tôme rhinosinusien chez un malade immunodéprimé. Leur traitement passe par la correction maximale 
de l’immunodépression, le débridement répété des tissus infectés, et l'administration d'antifongiques par 


voie générale. 
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EH Introduction 


Si les rhinosinusites aiguës sont extrêmement fréquentes, la 
survenue d’une complication crânienne ou intracrânienne reste 


heureusement rare. Les atteintes peuvent être variées : ostéite, 
méningite, thrombophlébite, collections extra- ou intradurales. 
Les progrès de l'imagerie depuis les années 1980 ont permis de 
diminuer considérablement la mortalité, mais les séries les plus 
récentes rapportent toujours des taux de séquelles, notamment 
neurologiques, relativement élevés. L'objectif de cet article est 
de présenter les principales caractéristiques épidémiologiques, 
bactériologiques et cliniques, ainsi que de proposer une straté- 
gie diagnostique et thérapeutique dans les différentes formes de 
complications crâniennes des sinusites aiguës bactériennes. Les 
sinusites fongiques invasives, qui constituent une entité à part, 
sont également abordées dans ce chapitre. 


EH Épidémiologie 


La littérature est assez homogène sur l’épidémiologie des 
complications intracrâniennes des sinusites aiguës. Elles touchent 
une population jeune, entre 20 et 30 ans, essentiellement 
masculine (11, Cette corrélation entre âge et survenue d’une 
complication intracrânienne serait en rapport avec la vasculari- 
sation plus importante du diploé chez les sujets jeunes. 

L'incidence exacte des complications crâniennes ou endo- 
crâniennes est difficile à évaluer, mais on estime qu'elles 
concerneraient entre 3 et 20 % des patients hospitalisés pour 
sinusite aiguë l° !21, Ce sont, par ordre décroissant, l’empyème 
sous-dural, l’ostéomyélite du frontal, l’abcès intracrânien, la 
méningite, l'empyème extradural, la thrombose du sinus caver- 
neux et la thrombose du sinus longitudinal supérieur. Les 
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Figure 1. Imagerie par résonance magnétique en coupe axiale 
séquence pondérée T1 avec injection de gadolinium montrant un 
empyème sous-dural frontal gauche. 


complications multiples concernent un quart des cas {1}, Le sinus 
le plus fréquemment en cause est le sinus frontal, suivi par le 
sinus sphénoïdal et le sinus ethmoïdal 112 #-Kl, Les sinusites 
diffuses ne sont pas rares : sinusites antérieures (sinus frontal 
et ethmoïde antérieur), sinusites postérieures (ethmoïde posté- 
rieur et sinus sphénoïdal), ou pansinusite. Les sinusites maxillaires 
(souvent d’origine dentaire) peuvent être à l’origine d’une pan- 
sinusite et générer une complication intracrânienne ll, La 
prise d’ibuprofène pourrait être associée à un risque accru de 
complications orbitaires ou méningées chez l'enfant présentant 
une sinusite frontale ou ethmoïdale [1/1 


EH Physiopathologie 


Les germes retrouvés dans les complications intracrâniennes 
sont globalement les mêmes que dans les sinusites aiguës bacté- 
riennes : Haemophilus influenzae (avec cependant une incidence 
diminuée depuis la vaccination anti-H. influenzae de type b), 
streptocoques (au premier rang desquels Streptococcus pneumo- 
niae, et avec une gravité particulière des atteintes à Streptococcus 
anginosus, sous-groupe anciennement désigné sous le terme de 
Streptococcus milleri) et staphylocoques (notamment Staphylococcus 
aureus) 18-251, 

Ces germes sont fréquemment associés à des germes anaérobies, 
avec un effet pathogène potentiellement synergique [262$ 

Les cultures restent néanmoins négatives dans près de la moi- 
tié des cas, notamment lorsqu'une antibiothérapie a été instituée 
avant tout prélèvement (fl. L'infection peut survenir au décours 
d’une rhinite aiguë (on parle alors de sinusites rhinogènes), ou 
prendre naissance directement dans le sinus avec parfois un fac- 
teur favorisant local. Le cas le plus typique est celui de la sinusite 
d’origine dentaire, mais des antécédents de chirurgie endonasale 
ou de traumatismes peuvent également provoquer une sténose 
des voies de drainage et favoriser une surinfection. 

Le mode de diffusion des germes dépend du sinus concerné, et 
détermine souvent le type de complications (?1. Dans les sinusites 


frontales, la dissémination se fait par voie veineuse antérograde : 
le thrombus septique qui apparaît dans les veines de la muqueuse 
du sinus s'étend à travers les tables antérieure et postérieure par 
les veines avalvulaires de Breschet du diploé, avec des ostéites 
de l'os frontal (à l’origine de la classique tumeur soufflante de 
Pott, ou Pott's puffy tumor), et parfois des collections extra- ou 
intradurales adjacentes $°#!l, La survenue d’une thrombophlébite 
du sinus caverneux à partir d'une sphénoïdite (et plus rarement 
d'une ethmoïdite postérieure), ou encore d’une thrombophlébite 
du sinus longitudinal supérieur à partir d’une sinusite frontale 
procède de la même physiopathologie. Noter, la thrombophlé- 
bite du sinus caverneux peut aussi survenir dans l'évolution d’une 
cellulite orbitaire. L'extension hématogène rend compte de la sur- 
venue d’abcès cérébraux. Ils se développent dans les zones de flux 
veineux stagnant et correspondent à une diffusion rétrograde de 
la thrombose septique [2 #2 #1, Enfin, une solution de continuité 
entre sinus et méninge peut favoriser la survenue d’une compli- 
cation intracrânienne. On décrit des déhiscences spontanées du 
sphénoïde mettant en contact dure-mère et muqueuse l. Une 
fracture d'une paroi d'un sinus peut être responsable de fuite de 
liquide cérébrospinal (LCS) et de méningites à répétition. Dans 
ce cas, c’est la solution de continuité de la dure-mère qui crée un 
point de fragilité, l’arachnoïde ne pouvant empêcher la diffusion 
bactérienne. 

Les sinusites fongiques invasives constituent une entité à 
part. Si aucun facteur de risque n’a pu être clairement identifié 
dans les complications des sinusites bactériennes, les sinusites 
fongiques invasives surviennent, quant à elles, presque exclu- 
sivement chez des malades immunodéprimés ou diabétiques ; 
les atteintes à mucorales (mucormycoses) entraînent des throm- 
boses extensives à l’origine de nécroses muqueuses et osseuses 
d'évolution rapide F# #1, Les aspergilloses invasives sont aussi à 
l'origine d’ischémies osseuses, d'évolution parfois plus torpide. 


M Formes cliniques 


Les différentes formes cliniques dépendent de la localisation de 
la sinusite causale et du terrain sur lequel elles se développent. De 
manière générale, les circonstances qui doivent faire rechercher 
une complication intracrânienne sont : 

e les céphalées, présentes dans 54 à 100 % des cas. Elles 
s'accompagnent souvent de vomissements et/ou évoluent en 
deux temps (recrudescence des douleurs diffuses après une amé- 
lioration initiale) ; 

e la fièvre, présente dans 39 à 83 % des cas ; 

e les troubles de conscience présents dans 43 à 61 % des 
cas, ou moins souvent une crise convulsive ou un déficit 
focal L'#1115,%6,%1) La survenue de certains signes (chémo- 
sis, exophtalmie, trouble de l’oculomotricité ou baisse d'acuité 
visuelle) doit faire évoquer une thrombophlébite du sinus 
caverneux. Les complications crâniennes et intracrâniennes 
sont parfois associées à d’autres complications locorégionales, 
notamment orbitaires, qui doivent également être recherchées. 
Les différentes formes cliniques sont décrites par ordre de fré- 
quence décroissante. 

Il faut noter que le délai au diagnostic est malheureusement 
souvent trop élevé dans les complications intracrâniennes de sinu- 
site : il est ainsi de 6 jours en moyenne dans les empyèmes 
intracrâniens de l’enfant, et atteint même 14 jours en moyenne 
dans les thrombophlébites du sinus caverneux de l'adulte F5 #1, 


Empyème 


L'empyème est défini par la présence d’une collection puru- 
lente extradurale (empyème extradural) ou sous-durale (empyème 
sous-dural). L'empyème sous-dural est le plus souvent dû à une 
atteinte par continuité au contact d’une sinusite frontale, ethmoï- 
dale postérieure ou sphénoïdale 2: #1 (Fig. 1). La symptomatologie 
initiale est principalement représentée par des céphalées intenses 
évoluant en deux temps : de localisées au sinus elles deviennent 
secondairement diffuses. Les signes neurologiques sont dominés 
par les troubles de conscience, maïs il est aussi possible d'observer 
des crises comitiales tonicocloniques, ou un déficit neurologique 
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Figure 2. Tomodensitométrie en coupe sagjittale avec injection de pro- 
duit de contraste montrant un aspect de tumeur soufflante de Pott, avec 
une sinusite frontale compliquée d’une lyse ostéitique de la table anté- 
rieure du frontal (flèche) à l’origine d’une fistulisation sous-cutanée en 
regard. 


focal (hémiparésie) s’il existe une réaction du parenchyme céré- 
bral adjacent [5% !141, De fait, la souffrance cérébrale est plus 
marquée dans les empyèmes sous-duraux, avec un risque élevé 
de séquelles à distance 1. L’empyème extradural, plus rare, appa- 
raît principalement dans le cadre d’une ostéomyélite de la table 
postérieure du frontal. Les signes neurologiques sont nettement 
moins marqués que dans l’'empyème sous-dural, et le pronostic 
est meilleur F *? 


omye 


Il s’agit d’une ostéite bactérienne qui peut toucher la table 
antérieure ou la table postérieure du frontal. Lorsqu'il existe 
une effraction de la paroi antérieure du sinus frontal, il peut se 
constituer une collection frontale sous-périostée, avec parfois une 
fistulisation cutanée : on parle de tumeurs soufflantes de Pott 
(Pott's puffy tumors) (Fig. 2). La sinusite frontale en cause peut éga- 
lement diffuser en arrière, et être à l’origine d’un empyème extra- 
ou intradural F7 1$#1l, Le defect osseux lié à l’ostéite peut appa- 
raître de façon décalée dans le temps sur la tomodensitométrie 
(TDM) l1. 


al 


La diffusion des germes par voie hématogène depuis le 
foyer infectieux sinusien peut aboutir par métastase septique à 
la formation d’abcès cérébraux intrapenchymateux à distance 
(Fig. 3). Les symptômes révélateurs sont des céphalées intenses 
s'accompagnant parfois de troubles de conscience, et des déficits 
focaux : aphasie, déficits moteur ou sensitif. Une crise comitiale 
peut également survenir “1. La possibilité d’une rupture de l’abcès 
avec ventriculite et hydrocéphalie potentiellement létale a été 
rapportée l#1, 


Elle est finalement relativement rare dans ce cadre nosologique. 
Elle doit néanmoins être évoquée devant des céphalées persis- 
tantes ou s’aggravant secondairement chez un patient présentant 
des symptômes de sinusite. L'apparition d’une phonophotopho- 
bie, de vomissements en jet, d’une raideur de nuque, des signes de 
Kernig (limitation douloureuse de l'extension du genou lorsque 
la hanche est fléchie à 90°) et Brudzinski (flexion spontanée de 
la hanche à la flexion passive de la nuque) justifie ainsi la réalisa- 
tion d’une ponction lombaire après imagerie ** #l, La présence de 
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Figure 3. Imagerie par résonance magnétique en coupe axiale 
séquence pondérée T1 avec injection de gadolinium montrant un abcès 
cérébral frontal droit compliquant une sinusite frontale. Noter l’œdème 
cérébral périlésionnel. 


S. pneumoniae dans le LCS doit faire rechercher une brèche durale 
à l'origine d’un ensemencement de contact. 


et du sinus longitudinal supé 


La thrombophlébite du sinus caverneux survient le plus sou- 
vent dans un contexte de sphénoïdite, mais peut également 
compliquer une ethmoïdite postérieure, voire une atteinte anté- 
rieure avec cellulite orbitaire l#*%%46,41, Elle est révélée par des 
céphalées rétro-orbitaires intenses, avec parfois des irradiations 
dans le territoire du V1 et du V2, rapidement associées à des signes 
neuroméningés (syndrome méningé, troubles de conscience) et 
orbitaires (diplopie par atteinte des sixième, puis troisième et 
quatrième paires crâniennes, chémosis, ptosis, puis exophtal- 
mie, ophtalmoplégie, anesthésie cornéenne, mydriase aréactive 
et baisse d’acuité visuelle) F1. L'apparition d’un chémosis contro- 
latéral traduit la thrombose des veines communicantes 6 #l, Le 
fond d'œil, lorsqu'il est pratiqué, montre un œdème papillaire et 
une dilatation des veines rétiniennes. L’atteinte du sinus longitu- 
dinal supérieur est plus rare. Elle complique les ostéomyélites de 
la paroi postérieure du frontal, isolées ou associées à un empyème 
sous-dural [#51 


Ces sinusites surviennent presque exclusivement dans un 
contexte d’immunodépression : hémopathie, chimiothérapie, ou 
traitement immunosuppresseur au long cours chez des patients 
transplantés. Le diabète semble également être un facteur de 
risque de sinusite fongique invasive #% #1, Les symptômes ini- 
tiaux sont souvent aspécifiques : rhinorrhée, obstruction nasale, 
douleurs sinusiennes modérées. La gravité potentielle de ces 
infections et leur rapidité d'évolution justifient qu’un examen 
oto-rhino-laryngologique (ORL) soit pratiqué en urgence chez 
tout patient immunodéprimé qui présente un symptôme rhi- 
nosinusien. Les signes inflammatoires locaux sont généralement 
importants, sauf en cas de mucormycose. Dans les cas devant 
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Figure 4. Nécrose du palais (A) et de la pau- 
pière inférieure gauche (B) chez une patiente 
atteinte de mucormycose rhinosinusienne. 


faire suspecter une mucormycose, l'examen endoscopique montre 
un aspect atone de la muqueuse infectée, qui peut même être 
franchement noire, nécrotique. La diffusion de l'infection peut 
s'accompagner d’une nécrose cutanée (joue, paupières, nez), 
d’une nécrose muqueuse du palais, voire d'une communication 
bucconasale par lyse de l'infrastructure du maxillaire, d’une anes- 
thésie du territoire infraorbitaire, d’une atteinte orbitaire avec 
exophtalmie et/ou baisse d’acuité visuelle, et de signes neuromé- 
ningés en cas d'atteinte de la base du crâne (Fig. 4). Une atteinte 
de la paroi de l'artère carotide interne est également possible, 
avec de ES d'emboles septiques et d'accidents vasculaires céré- 
braux l°9, 


EH Examens complémentaires 


Toute suspicion de sinusite compliquée justifie la réalisation 
d’une TDM en coupes fines du massif facial et du crâne avec injec- 
tion de produit de contraste. L'analyse en fenêtres osseuses permet 
d'identifier un comblement sinusien, et de rechercher une lyse 
osseuse suspecte d’ostéite, en particulier au niveau de l'os frontal. 
Les fenêtres parenchymateuses avec injection peuvent mettre en 
évidence la présence d’une collection sous- ou extradurale, d'un 
abcès cérébral, ou d'une thrombophlébite cérébrale. La distinction 
entre empyème extra- et sous-dural au scanner est parfois difficile. 
La position de la collection par rapport à la faux du cerveau peut 
alors aider à orienter le diagnostic : une collection croisant la faux 
par en avant est extradurale, et une collection restant localisée à 
un seul côté de la faux est plutôt sous-durale 511. La thrombophlé- 
bite du sinus caverneux apparaît comme un défaut d'opacification 
de tout ou partie du sinus caverneux associé à une dilatation 
de la veine ophtalmique supérieure l“l. Le signe du delta vide 
est caractéristique des thrombophlébites du sinus longitudinal 
supérieur ‘1, Une éventuelle complication orbitaire associée peut 
être également visualisée sur l'imagerie. La TDM doit être répétée 


Figure 5. Anévrisme infectieux de l'artère caro- 
tide interne droite (flèche) compliquant une 
thrombose septique du sinus caverneux visua- 
lisé sur l'imagerie par résonance magnétique en 
coupe axiale séquence pondérée T1 avec injec- 
tion de gadolinium (A) et en artériographie (B). 
Noter l'absence de prise de contraste du sinus 
caverneux droit. 


en cas de persistance des symptômes après 48 heures de traite- 
ment. Enfin, il est utile d'appliquer un protocole d'acquisition 
permettant l’utilisation d’un système de navigation assistée par 
ordinateur en vue d’un éventuel drainage chirurgical. 


66 , 
Point fort 


En 

La recrudescence des céphalées et la survenue d’une crise 
convulsive, de troubles de conscience ou d’un déficit neu- 
rologique focal chez un patient présentant une sinusite 
aiguë bactérienne doivent faire rechercher une complica- 
tion crânienne ou intracrânienne. Le premier examen à 
réaliser est un scanner cranioencéphalique avec injection 
de produit de contraste. 


L'imagerie par résonance magnétique (IRM) en séquences 
pondérées T1, T2, T1 avec injection de produit de contraste 
et diffusion est plus sensible que la TDM dans la détection 
et l'analyse des complications intracrâniennes et de l’œdème 
cérébral. Noter, une collection purulente est à l'origine d’une 
restriction de diffusion sur les séquences IRM pondérées en dif- 
fusion (diffusion-weighted imaging [DWI]) F!1. L'angiographie par 
résonance magnétique apprécie au mieux les thrombophlébites 
du sinus caverneux ou du sinus longitudinal supérieur, et per- 
met notamment de rechercher un anévrisme infectieux de l'artère 
carotide interne dans son trajet intracaverneux, ou un rétrécisse- 
ment de calibre de l'artère (#6 51 521 (Fig. 5). 

L'IRM a une importance particulière dans les sinusites fongiques 
invasives : en effet, si les atteintes osseuses sont parfois visibles 
en TDM, elles peuvent parfois être absentes, notamment dans les 
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Figure 6. Imagerie par résonance magnétique en coupe axiale 
séquence pondérée T1 avec injection de gadolinium montrant une zone 
de nécrose (flèche) centrée sur la partie antérieure des deux fosses nasales 
chez un patient présentant une mucormycose sinusienne. 


mucormycoses. L'IRM permet en revanche de bien mettre en évi- 
dence les atteintes ischémiques muqueuses et plus généralement 
des parties molles (51 (Fig. 6). 

Outre les examens d'imagerie, on réalise un bilan sanguin 
avec numération formule sanguine (NES), vitesse de sédimen- 
tation (VS) et protéine C réactive (CRP) à la recherche d’un 
syndrome inflammatoire biologique. Un bilan d'hémostase est 
prescrit dès qu'un geste chirurgical est envisagé. Les prélèvements 
bactériologiques sont effectués à l’aide d’un piège sous contrôle 
optique à l'admission, ou lors du drainage chirurgical, idéalement 
avant tout traitement antibiotique. Lorsqu'il existe un syndrome 
méningé, une ponction lombaire est effectuée après l'imagerie 
cérébrale, pour examen cytologique, biochimique et bactériolo- 
gique du LCS. 

Dans le cas particulier des mycoses invasives, le diagnostic peut 
être porté sur l'identification de filaments lors de l'étude anato- 
mopathologique des biopsies muqueuses et osseuses et/ou par la 
culture mycologique. La positivité de l’antigène galactomannane 
sérique ou du bêta-D-glucane sérique est en faveur d’une atteinte 
aspergillaire ‘1, 


66 : 
Point fort 


€ 

La survenue de tout symptôme rhinosinusien chez un 
patient immunodéprimé justifie un examen ORL rapide. En 
cas de suspicion de sinusite fongique invasive, des biopsies 
(muqueuses et/ou osseuses) avec examen anatomopatho- 
logique et mycologique doivent être réalisées en urgence 
pour affirmer le diagnostic. 


EH Traitement 


La survenue d'une complication crânienne ou endocrânienne 
lors d'une sinusite aiguë bactérienne impose au minimum un 
drainage chirurgical du sinus concerné avec prélèvements bac- 
tériologiques, l'éradication du foyer infectieux primitif lorsqu'il 
est identifié (foyer dentaire) et une double antibiothérapie 
parentérale à large spectre (par exemple, l'association d'une 
céphalosporine de troisième génération et d’un imidazolé), 
adaptée secondairement aux résultats de l’antibiogramme et pour- 
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Figure 7. Mise en place d'un système de lavage après tréphination du 
sinus frontal et dissection endoscopique du récessus facial chez un patient 
présentant une sinusite frontale compliquée d'empyème sous-dural. 


suivie pour une durée de 3 à 6 semaines [225554], L'intérêt du 
drainage sinusien en urgence reste cependant discuté pour cer- 
tains auteurs (55554, En particulier, certaines études suggèrent 
qu'un geste sinusien ne diminuerait pas la durée d’'hospitalisation 
ni le taux de complications dans certaines situations particulières : 
complications intracrâniennes nécessitant de toutes façons un 
geste neurochirurgical 5° 5’ ; abcès intracrânien compliquant une 
sinusite frontale de l'enfant, sans contact direct entre l’abcès et le 
sinus infecté l‘l. L'efficacité du drainage sinusien dans le contrôle 
de l'infection endocrânienne et ses risques contrôlés (pour autant 
que le geste reste limité) justifient sa réalisation systématique dans 
l'expérience des auteurs [1 #%l, La voie d’abord chirurgicale dépend 
de la localisation. 

En cas de sinusite frontale compliquée d’empyème ou d’abcès 
intracérébral, le plus simple est de réaliser un drainage par voie 
externe avec sinusotomie frontale par clou de Lemoyne. Un geste 
endonasal a minima peut être associé, pour s'assurer de l'efficacité 
des lavages ; les gestes extensifs sont à éviter dans un contexte 
inflammatoire et souvent très hémorragique, exposant à la néces- 
sité d’une reprise chirurgicale de l’ethmoïdectomie à distance ‘1. 
Des irrigations frontales douces au sérum physiologique sont 
ensuite réalisées plusieurs fois par jour (Fig. 7). La possibilité du 
recours au ballonnet pour reperméabilisation de la voie de drai- 
nage du frontal a été rapportée dans cette indication (°°. 

Dans les ostéites de la table antérieure du frontal, on peut dis- 
cuter l'intervention de Riedel : il s’agit d’un abord externe (le plus 
souvent par voie coronale) permettant le fraisage des zones ostéi- 
tiques et la mise à plat de la paroi antérieure du sinus frontal, 
associée à l’obturation bilatérale du canal nasofrontal. La peau du 
front vient s'appliquer contre la paroi postérieure du sinus, réali- 
sant de fait une exclusion du sinus frontal. Si l’aspect esthétique 
est habituellement peu modifié initialement, il peut apparaître 
dans les mois ou les années qui suivent un defect dans la région 
frontale : une ostéoplastie est alors réalisée, en s’assurant au préa- 
lable que l'ostéite a bien été contrôlée. Une alternative est de 
réaliser un geste endoscopique associé à une antibiothérapie pro- 
longée : les séries les plus récentes suggèrent qu’une telle attitude 
« conservatrice » pourrait se révéler tout aussi efficace au moins 
dans certaines situations [St 21, 

Les sinusites ethmoïdales et sphénoïdales compliquées sont 
abordées par voie endoscopique, là-encore en tenant compte des 
difficultés opératoires prévisibles liées au climat inflammatoire : 
l’utilisation d’un système de navigation peut ainsi être utile dans 
les ethmoïdectomies. Le drainage doit être le plus large possible ; 
une ouverture trop limitée du sinus infecté expose au risque de 
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récidive rapide de cloisonnement et à la nécessité d’une reprise 
chirurgicale précoce. 

En cas de collection endocrânienne associée, un geste 
neurochirurgical doit également être discuté ll, Un abcès intra- 
parenchymateux ou un empyème extradural de petite taille 
n'est en général drainé qu’en cas d'évolution défavorable sous 
traitement antibiotique adapté. En revanche, l'évacuation de 
collections extradurales importantes ou sous-durales s'impose 
d'emblée. Les abcès intraparenchymateux peuvent être traités 
par un abord direct, ou par drainage stéréotaxique. Un traite- 
ment anticonvulsivant, curatif ou préventif, est volontiers associé 
aux antibiotiques, même si son efficacité reste incertaine ll. La 
présence d’une thrombose du sinus caverneux ou du sinus longi- 
tudinal supérieur justifie pour la plupart des auteurs l'institution 
d’un traitement anticoagulant à dose efficace, dont la durée n'est 
pas consensuelle F5 45/1, Les corticoïdes administrés par voie 
systémique trouvent leur place dans les complications endocrâ- 
niennes s’accompagnant d’un œdème cérébral symptomatique, 
ou dans la prévention de l'insuffisance antéhypophysaire aiguë 
en cas de nécrose de l’hypophyse lf 611. 


66 5 
Point fort 


€ 

Le traitement des sinusites compliquées repose sur une 
biantibiothérapie parentérale à large spectre secondaire- 
ment adaptée aux prélèvements bactériologiques, sur le 
drainage du sinus en cause, et éventuellement sur le drai- 
nage d’une collection intracrânienne associée. 


Le traitement des sinusites fongiques invasives repose 
sur l'administration d'un traitement antifongique par voie 
générale, adapté à l'antifongigramme  (schématiquement, 
l’amphotéricine B sous forme liposomale dans les mucormy- 
coses, et le voriconazole dans l’aspergillose invasive) (l. Pour 
le cas des mucormycoses, le traitement repose également sur 
l'excision chirurgicale des zones nécrotiques et la correction 
maximale de l’immunodépression [455 661, La voie d’abord peut 
être uniquement endonasale, avec au maximum une ethmoï- 
dectomie bilatérale, résection de cloison, maxillectomie médiale 
endoscopique, et résection transnasale de la base du crâne. 

Lorsque l'infection diffuse à l'infrastructure du maxillaire, à la 
peau, à la pyramide nasale, à l'orbite ou au parenchyme cérébral, 
un abord externe devient nécessaire ll, Les débridements chirur- 
gicaux sont répétés jusqu’au contrôle de l'infection, nécessitant 
ainsi souvent plusieurs anesthésies générales #1, Le traitement 
des mycoses invasives est multidisciplinaire, associant les spécia- 
listes d'organes (en particulier, les équipes de transplantation chez 
les patients greffés), les infectiologues et les chirurgiens (ORL et/ou 
neurochirurgiens). 


H Évolution et pronostic 
Facteurs pronostiques 


Le meilleur indice pronostique de la mortalité et de la surve- 
nue de séquelle est l'intensité des signes neurologiques au stade 
initial de la prise en charge ©, Le délai de prise en charge 
après l'apparition des premiers signes centraux est aussi un fac- 
teur pronostique l‘’l. Parmi les complications intracrâniennes, ce 
sont les méningites à bacille à Gram négatif ll et les empyèmes 
sous-duraux qui ont le plus mauvais pronostic [22 6/1, 


Séquelles 


Le taux moyen de séquelles est de l’ordre de 25 % 5241, mais 
il est probable que les progrès effectués au cours des 20 der- 
nières années tant dans le domaine de l'imagerie que sur le plan 
des traitements médicaux et chirurgicaux permettent de dimi- 


nuer les taux de séquelles rapportés dans des séries relativement 
anciennes. On retrouve : hémiparésies, dysphasies, déficits des 
fonctions supérieures, épilepsie et surdité. L’empyème sous-dural 
s'accompagne de séquelles dans 30 à 80 % des cas (22 6561, En cas 
d’abcès intraparenchymateux, le taux de séquelles est de 30 %. 
Dans les méningites, il existe des séquelles dans 10 à 20 % des 
cas selon les séries chez l'adulte ll, et dans 28 % des cas chez 
l'enfant 1 : on rencontre en particulier des surdités dans 10 % des 
cas. Par opposition, l'empyème extradural est de meilleur pronos- 
tic, avec une mortalité et un taux de séquelles qui restent faibles. 
Dans les thrombophlébites du sinus caverneux, des séquelles sont 
observées dans 20 à 60 % des cas, dépendant du degré d'extension 
de l'infection L*#/1 72, On peut observer une nécrose hypophy- 
saire, un déficit visuel ou une cécité par occlusion de l'artère 
centrale de la rétine ou de la carotide, une ophtalmoplégie, une 
épilepsie, ou un accident vasculaire cérébral d’origine septique. 
Les atteintes sont plus lourdes encore dans les thromboses du 
sinus longitudinal supérieur, avec un risque élevé de mortalité ou 
de séquelles motrices l#1. 


Mortalité 


Le taux moyen de mortalité dans la littérature est de 6 % l£ S1, 
Il était de 40 % avant 1970 et a considérablement diminué 
depuis l’utilisation systématique de la TDM (11. Selon les séries, 
l’'empyème sous-dural s'accompagne d’une mortalité de 20 à 35 %, 
et l’abcès intraparenchymateux d’une mortalité de l’ordre de 
5 % [SI 

Les sinusites fongiques invasives par mucormycose ont un 
pronostic beaucoup plus sombre, avec une mortalité qui peut 
atteindre 75 % lorsque le contrôle local n’est pas obtenu par la chi- 
rurgie ll, Les séquelles liées à des chirurgies souvent très lourdes 
(exentération, amputation de la pyramide nasale, maxillectomie, 
etc.) imposent parfois un temps de réhabilitation secondaire. 


EH Conclusion 


Les complications intracrâniennes des sinusites sont rares mais 
potentiellement mortelles ou à l’origine de séquelles neurolo- 
giques sévères. De la précocité de leur diagnostic, dépend le 
pronostic du patient. Alors que les signes cliniques peuvent être 
frustes, c'est le recours à la TDM avec injection de produit de 


66 . : 
Points essentiels 


LS 

e Une complication crânienne ou intracrânienne d’une 
sinusite aiguë bactérienne doit être suspectée devant des 
céphalées s'aggravant après une période d'amélioration 
initiale, ou devant la survenue d’un signe d'atteinte neu- 
rologique (crise convulsive, trouble de conscience, déficit 
focal). Dans toutes ces situations, un scanner cranioencé- 
phalique avec injection de produit de contraste doit être 
pratiqué en urgence. 

e Le traitement des complications intracrâniennes des 
sinusites aiguës bactériennes repose sur une biantibiothé- 
rapie parentérale et sur le drainage du sinus responsable. 
Un geste neurochirurgical peut être associé en cas de col- 
lection intracrânienne importante. 

e Une sinusite fongique invasive doit être évoquée devant 
l'apparition de tout symptôme rhinosinusien chez un 
malade immunodéprimé. Le diagnostic repose sur la 
mise en évidence de filaments dans les tissus biop- 
siés. Le traitement passe par la correction maximale de 
l’immunodépression, l'administration d’antifongiques par 
voie générale et, dans le cas de la mucormycose, par le 
débridement répété des zones infectées. 
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contraste qui permet un diagnostic précoce. Cet examen doit 
être demandé chez un patient présentant une sinusite frontale 
ou sphénoïdale lorsque l'évolution sous traitement n’est pas rapi- 
dement favorable. Le traitement doit être agressif. Il repose sur 
l’hospitalisation et associe l’antibiothérapie parentérale à large 
spectre au drainage du sinus responsable, voire au drainage d’une 
collection intracrânienne. 


Déclaration de liens d’intérêts : les auteurs n’ont pas transmis de déclaration 
de liens d'intérêts en relation avec cet article. 
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Exploration des structures otolithiques 


M. Kossowski 


Résumé : La pathologie otolithique reste encore difficile à appréhender en raison de la physiologie parti- 
culière du système otolithique et d'une symptomatologie complexe et parfois déroutante. Si l'exploration 
otolithique peut être utile dans ce contexte, il faut aussi replacer ces explorations dans le cadre du diag- 
nostic des vertiges, avec, notamment pour les potentiels évoqués otolithiques (PEO), des aspects très 


spécifiques selon les étiologies. 


© 2021 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. 
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EH Généralités sur le syndrome 
otolithique 


Rappel physiologique succinct du système 
otolithique 


Le système otolithique est constitué par les macules utricu- 
laire et sacculaire. Ces structures neurosensorielles fonctionnent 
comme des capteurs inertiels dont la fonction est de détecter des 
accélérations linéaires : horizontales pour la macule utriculaire et 
verticales pour la macule sacculaire. Le système inertiel repose sur 
une membrane tectoriale, « alourdie » par des otolithes et posée 
sur les cellules sensorielles : toute accélération entraîne, du fait de 
son inertie, un déplacement de la structure otolithique, et donc 
un déplacement des cils des cellules neurosensorielles. 

Le codage du sens de l'accélération repose sur un principe 
de balance avec une synergie agoniste-antagoniste entre les 
deux « plateaux » de la balance : la stimulation d’un « pla- 
teau » s'accompagne d’une inhibition équivalente du plateau 
antagoniste. Ce mode de fonctionnement est directement lié à 
l'organisation anatomique de ces structures et au mode de fonc- 
tionnement individuel des cellules sensorielles. 

Au sein d’une même macule utriculaire, les cellules ciliées se 
font face par leur kKinocil par rapport à la striola constituant ainsi 
les deux plateaux d’une balance. La macule est donc constituée 


de multiples « balances » disposées dans tous les axes de déplace- 
ment possibles. Pour une accélération dans un axe donné, seule 
la balance située dans cet axe est concernée : le « plateau » dans le 
sens de l'accélération est stimulé (du fait de l’inertie de la masse 
otoconiale) et celui situé en arrière de la striola est inhibé (Fig. 1). 

Au sein d’une même macule sacculaire, les cellules ciliées se 
font face par leurs stéréocils par rapport à la striola et le principe 
du fonctionnement est similaire. 

Les cellules ciliées de typeI, phasiques, sont proches de la striola 
et sont sensibles à la moindre accélération : le seuil de détection 
est de 0,05 m/s? li. 

Les cellules ciliées de type II, toniques, ont une activité perma- 
nente (liées notamment à la gravité). Une inclinaison de la tête 
de 1,5° peut être détectée l1. 

Par rapport aux structures canalaires, où la synergie agoniste- 
antagoniste fonctionne entre les canaux situés dans un même 
plan à droite et à gauche, le système otolithique dispose pour 
chaque macule d'un ensemble de balances qui permet de coder 
les diverses accélérations, même si une macule ne fonctionne 
pas : cela explique probablement la sémiologie frustre des atteintes 
maculaires unilatérales. 

De plus, une accélération dans un sens se traduit de la même 
façon qu’une décélération en sens opposé, ce qui peut être source 
d'illusion sensorielle (Fig. 1). 


Clinique des atteintes otolithiques (Tableau 1) 


Déafférentation otolithique aiguë 


Dans certains déficits vestibulaires aigus, certains patients 
peuvent se plaindre d’une diplopie verticale précoce qui disparaît 
habituellement en 2 à 3 jours. On observe alors une inclinaison 
de la tête du côté déficitaire (latérocolie), un strabisme vertical 
avec un abaissement de l'œil du côté déficitaire (hypotropie) et 
une élévation de l'œil controlatéral (hypertropie). Ce strabisme 
(skew deviation) est recherché en masquant un œil (covertest) : il 
se met en position de repos. En le démasquant, l'œil se réaligne 
par rapport à l’autre et, s’il existe une hypotropie, l’œil remonte, 
s'il existe une hypertropie, l'œil descend. Ce syndrome postu- 
ral (ocular tilt reaction) peut s'observer aussi en cas d'atteinte des 
voies otolithiques centrales : ipsilatéral depuis l'oreille interne aux 
pédoncules cérébraux, controlatéral au niveau du thalamus F1. 
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Accélération vers la droite : inertie vers la gauche 


Utricule gauche 


\N_I 


A 


Striola triola 


ec 


Figure 1. Les cellules ciliées se font face par leur 
kinocil (pointe de la flèche) par rapport à la striola, 
constituant ainsi de multiples balances fonction- 
nant selon un mode agoniste-antagoniste. Elles 
sont disposées selon un rayonnage permettant 
de coder chaque axe de déplacement possible. 


Utricule droit 


Pour une accélération selon un axe donné, seule 
la « balance » située sur cet axe est concernée : 


les cellules en avant de la striola selon le sens du 
déplacement sont stimulées, les cellules en arrière 
inhibées. Toutefois, une accélération dans un sens 
stimule les « mêmes balances » qu’une décéléra- 
tion dans l’autre sens, ce qui peut être source de 


4 confusion et d'illusion sensorielle. 


——+ | «— 


Décélération lors d’une translation G : inertie vers la gauche 


Tableau 1. 
Sémiologie des syndromes otolithiques. 


Syndrome otolithique aigu 
Déafférentation aiguë 


Latérocolie 
Stimulation aiguë 


Rupture Crise de Tumarkin 


Syndrome otolithique chronique 
Perturbations par rapport à l’environnement 
Tangage, sensation de flottement 

Sensation d'inclinaison 


Sensation d’anté- ou rétropulsions aux 
accélérations et décélérations 


Ocular tilt reaction 


Phénomène de Tullio 


Perturbations du schéma corporel 


Sensation de lévitation 

Sensation de sortie de corps : « je me 
sentais hors de moi » 

Sensation de taille démesurée ou au 


Diplopie verticale précoce : 

- abaissement de l'œil du côté déficitaire 
(hypotropie) 

- élévation de l'œil du côté sain (hypertropie) 
Inclinaison de la tête du côté déficitaire 
Vertige déclenché par un bruit fort 
Inclinaison de la tête du côté opposé 
Projection brutale à terre sans prodrome 
(maladie de Menière ancienne) 


Signes physiques évocateurs 


Oscillopsie au brossage de dents 
Diplopie dans le regard vertical ou oblique 
Perturbation de la verticalité 


contraire de rétrécissement de la taille 


Phénomène de Tullio 


Contrairement à la déafférentation aiguë, le phénomène de Tul- 
lio est une stimulation otolithique excessive déclenchée par un 
bruit fort : le patient ressent une sensation de vertige, de bascule 
du panorama, avec inclinaison de la tête du côté opposé à l'oreille 
stimulée. 


Crise de Tumarkin 


Le patient est brutalement projeté à terre, sans prodrome dans 
l’évolution d’une maladie de Menière. La cause serait la rupture 
brutale des parois utriculaire ou sacculaire. 


Syndromes otolithiques chroniques 


Une atteinte otolithique est suspectée en cas de troubles de 
l'équilibre liés à la position de la tête par rapport à l’axe de la gra- 
vité, ou liés à des déplacements linéaires, ou d’'aggravation de ces 
troubles en cas d'absence d'informations visuelles ou propriocep- 
tives. Ces troubles sont décrits comme des sensations de tangage, 
de flottement, d’inclinaison, sensation de s’enfoncer dans le sol, 
de sol mou. Il peut s'agir aussi d'impression d’anté- ou de rétropul- 
sion lors d’accélérations ou de décélérations. Enfin, le patient peut 
décrire des perturbations du schéma corporel, se sentant « hors 
de lui-même », plus petit, plus grand, en état de lévitation, ce 


qui pose la difficulté du diagnostic différentiel avec des troubles 
psychologiques, voire psychiatriques. 

À ces troubles perceptifs, le patient peut décrire des oscillopsies 
(lors du brossage des dents par exemple), une diplopie dans le 
regard vertical ou oblique, des perturbations de la perception de 
la verticalité. 

Ces troubles peuvent s’observer dans les suites de vertiges posi- 
tionnels paroxystiques bénins, dans les suites de traumatismes 
crâniens. Ils accompagnent le plus souvent une pathologie vesti- 
bulaire mais pourraient aussi être isolés (mal du débarquement ? 
déclenchement de symptômes sur les ronds-points, sur les routes 
sinueuses). 


EH Moyens d'explorations 
du système otolithique 


Tests de verticale visuelle subjective (VVS) 
et horizontale visuelle subjective (HVS) 
Tests statiques 


La verticale subjective correspond à l'estimation par l'individu 
de la direction gravitaire. L’ajustement de la position corporelle 
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Figure 2. Verticale visuelle subjective : test du seau. 
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A. Graduation luminescente au fond du seau. Au fond du seau est placé un diamètre luminescent. 

B. Fils à plomb et graduation derrière le fond du seau. Derrière le fond du seau est placé un fil à plomb et différents axes permettant de mesurer la déviation 
de la verticale visuelle subjective par rapport à la verticale donnée par le fil à plomb. 

C. Mesure de la verticale visuelle subjective. Le patient place sa tête à l'entrée du seau présenté horizontalement et le tourne pour mettre la barre luminescente 
dans l’axe vertical. On compare cet axe avec la verticalité donnée par le fil à plomb. 


sur la direction gravitaire, à partir d’une inclinaison corporelle, 
réalise la verticale posturale subjective. L'ajustement visuel d’une 
baguette sur la direction gravitaire correspond à la verticale 
visuelle subjective (VVS). Ces ajustements ne mettent pas en jeu 
les même processus, le premier prenant en compte des variations 
d'informations sensorielles en fonction de la position du corps 
dans l’espace contrairement au second. Cet examen est facile à 
réaliser. 

VVS et HVS semble être bien corrélées avec le système utricu- 
laire (1. 


Réalisation pratique 

La VVS est explorée en l'absence de repères visuels environne- 
mentaux. Le patient est placé dans l'obscurité et on lui présente 
une baguette luminescente, ou une ligne laser, et on demande 
au patient de placer la baguette dans l’axe qui correspond à son 
impression de verticalité. 

L'angle avec la verticale réelle est mesuré. La façon dont le sti- 
mulus est présenté peut influencer les réponses fl. Ce dernier est 
donc présenté soit en oblique vers la droite à 45°, soit en oblique 
vers la gauche à 45°, et six mesures sont réalisées pour chaque 
côté de présentation, en alternant la présentation, soit un total de 
12 mesures. Une moyenne de l’ensemble des réponses est calculée. 

L'HVS peut être mesurée selon le même principe. 

En l'absence de moyens sophistiqués, la VVS peut se mesurer 
y compris au lit du patient à l’aide d’un seau, au fond duquel est 
tracé un diamètre. Le seau est présenté horizontalement devant le 
patient qui place sa tête pour ne plus avoir de repères extérieurs et 
il tourne le seau pour que le diamètre soit le plus vertical possible. 
De l’autre côté du fond, un fil à plomb et une graduation per- 
mettent de mesurer l'angle entre la verticale gravitaire et la VVS 
du patient ll (Fig. 2). 


Interprétation (Tableau 2) 

Le test de la VVS explore à la fois le système utriculaire péri- 
phérique et les voies centrales otolithiques fl. L'HVS explore aussi 
le système utriculaire mais ces deux mesures n’évaluent proba- 
blement pas totalement les mêmes structures, la verticale visuelle 
étant très sensible à l’inclinaison de la tête (mise en jeu du système 
vestibulaire) et l'horizontale subjective à l’inclinaison du corps 
(mise en jeu des capteurs proprioceptifs) (7, 

La VVS est stable avec l'âge alors que la verticale posturale 
s'altère avec l’âge ll. En fonction du moment de la journée, si glo- 
balement en moyenne la VVS est stable, il existe une plus grande 
disparité des mesures le matin 01, 

Une VVS ou une HVS normales admettent une déviation de +2 
à 2,5° par rapport à la normale lt l1, 


Tableau 2. 
Interprétation de la verticale visuelle subjective (VVS) et de l'horizontale 
visuelle subjective (HVS). 


Valeurs normales de la VVS ou 2/5 
HVS 


Atteinte périphérique jusqu'aux 
noyaux vestibulaires 


Atteinte centrale du pons, du 
mésencéphale, du cortex insulaire 
Déviation controlatérale à la 
lésion 


Déviation homolatérale à la 
lésion 


La déviation est homolatérale au déficit en cas d'atteinte péri- 
phérique ou d’atteinte des noyaux vestibulaires, et controlatérale 
en cas de lésions pontiques ou de mésencéphale. En cas de lésion 
thalamique ou du noyau dentelé, la déviation peut être ipsi- ou 
controlatérale ll, Pour les lésions du cortex insulaire, la VVS est 
déviée dans plus de 30 % et du côté opposé à la lésion l. 

En cas de névrite vestibulaire, la VVS est souvent altérée (94 % 
des cas) mais récupère beaucoup plus rapidement que la fonction 
canalaire ll, 


Tests dynamiques 


Le test de la VVS dynamique consiste à évaluer la VVS d'un sujet 
en lui présentant une barre luminescente ou une ligne laser sur un 
fond optocinétique tournant soit dans le sens des aiguilles d’une 
montre, soit en sens opposé. 

Pour réduire les possibilités de fixation oculaire, le patient est 
équipé d'un masque qui réduit le champ visuel. 

On procède de même pour l'HVS. 

Les valeurs des VVS et HVS dynamiques sont identiques à celles 
des mesures statiques. Elles varient peu avec l’âge (21. Si la VVS 
et l'HVS statiques compensent très vite en cas de déficit vestibu- 
laire aigu, les anomalies des mesures dynamiques peuvent être 
durables, témoignant de l'atteinte des voies utriculaires. Des ano- 
malies ont également pu être mise en évidence dans les migraines 
vestibulaires l16!, la maladie de Parkinson l”1. 


Frame test 


Le frame test consiste à évaluer la verticale ou l'horizontale sub- 
jective, la ligne étant présentée dans un cadre oblique de 18° d’un 
côté ou de l’autre. 

La VVS normale se situe entre —2,6 et +2,6°, avec une tendance 
à être déviée plutôt du côté de l’inclinaison du cadre ll. 

Les réponses sont sensibles à la fatigue musculaire cervicale 11. 

Ce test évalue le degré de dépendance visuelle et est patholo- 
gique au-delà de 5° de déviation [221 


170 
171 
172 
173 
174 
175 
176 
177 
178 


179 


180 
181 
182 
183 
184 
185 
186 
187 
188 
189 
190 
191 
192 
193 


194 


195 
196 
197 
198 
199 
200 
201 
202 


203 


204 
205 
206 
207 
208 
209 
210 
211 
212 


213 
214 
215 
216 
217 
218 
219 
220 
221 
222 
223 
224 


225 


226 
227 
228 
229 
230 
231 
232 
233 
234 
235 
236 
237 
238 
239 


ZU-199-C-1U Bt Exploration des structures otolithiques 


É 


Figure 3. Exploration otolithique utriculaire : test du carrousel. Rota- 
tion sur un fauteuil. Situé à 1 m de l'axe de rotation : la force centrifuge 
stimule le système otolithique utriculaire : la stimulation est plus forte pour 
l’utricule le plus éloigné : la verticale visuelle subjective dévie du côté le 
moins stimulé. 


Tilt suppression test 


Le tilt suppression test est fondé sur l’effet inhibiteur qu’exerce le 
système otolithique sur le système canalaire par le biais des inter- 
actions maculocanalaires (211. Cet effet inhibiteur peut être mis à 
profit en clinique devant une déafférentation aiguë : le patient 
est davantage soulagé en dormant du côté sain, l'effet inhibiteur 
otolithique sur le côté sain limitant le déséquilibre de la fonction 
canalaire. 

Cet effet inhibiteur passe à la fois par les noyaux vestibulaires 
et le système de stockage cérébelleux. 


Réalisation pratique 

Le patient est placé sur un fauteuil rotatoire, muni de lunettes 
de vidéonystagmoscopie. 

Il subit une rotation de 10 tours à 120° par seconde et on observe 
le nystagmus postrotatoire pendant 5 secondes. Puis on incline 
fortement la tête en avant : le nystagmus diminue fortement chez 
le sujet normal. En cas de déficit otolithique ou d'atteinte du 
nodulus cérébelleux, le nystagmus est peu ou pas diminué. 

La recherche de tilt suppression peut être effectué lors du head 
shaking test (HST) : en cas de déficit unilatéral vestibulaire périphé- 
rique, le nystagmus induit par le HST diminue en inclinant la tête 
vers l'avant, en cas de nystagmus central, il n’est pas modifié [221 


Tests rotatoires 


L'appareil otolithique peut être exploré par divers tests rota- 
toires, nécessitant un équipement spécial et ne pouvant être 
réalisé de façon courante. Le principe est d'utiliser la force cen- 
trifuge, lors d’une rotation à vitesse constante autour d’un axe 
(Fig. 3). 

Le sujet est assis sur un fauteuil situé à 1 m de l’axe de rotation et 
placé dans le sens du déplacement : une rotation à vitesse fixe est 
effectuée, soumettant les macules utriculaires à la force centrifuge : 
dans cette situation, si on évalue sa verticale subjective lors de la 
rotation, celle-ci dévie vers l’utricule le plus interne par rapport à 
l'axe P'1, 

Si maintenant le patient est placé sur un fauteuil dont l’axe 
de rotation passe par une macule utriculaire, celle-ci est neutre 
et son opposé est soumise à la force centrifuge : on observe une 


Figure 4. Exploration 
otolithique utriculaire : centri- 
fugation unilatérale. L'axe de 
rotation passe par une macule 
utriculaire (reste neutre) 
la stimulation de l'utricule 
controlatéral par la force cen- 
trifuge entraîne un mouvement 
de  contre-rotation oculaire 
(comme si le patient penchaïit 
la tête de ce côté). 


dt 


contre-rotation oculaire comme si le patient penchaïit la tête vers 
l'utricule stimulé 21 (Fig. 4). 

La rotation peut aussi être effectuée autour d’un axe incliné 
(off-vertical axis rotation ou rotation autour d’un axe incliné par 
rapport à la gravité). La patient est assis sur un fauteuil dont l’axe 
de rotation est central. L'inclinaison de l’axe est située entre 9 et 
13° par rapport à l'axe de la gravité. À vitesse constante (60°/s pour 
le test), il n'y a pas de stimulation canalaire mais uniquement 
une stimulation maculaire utriculaire bilatérale en rapport avec 
la force centrifuge combinée à la force gravitaire compte tenu de 
l'inclinaison : cette composante gravito-inertielle fluctue de façon 
sinusoïdale et est plus importante pour le système otolithique 
droit en cas de rotation horaire et gauche pour une rotation de 
sens antihoraire. Les conséquences en sont le déclenchement d'un 
nystagmus complexe avec une composante horizontale, verticale 
et torsionnelle, modulées en position et en vitesse durant chaque 
cycle. L'amplitude de la réponse augmente avec l’inclinaison de 
l'axe ll, Pour la composante horizontale, la phase lente se fait 
en sens opposé et la vitesse fluctue avec la même périodicité. En 
cas de déficit otolithique unilatéral droit, on constate une dimi- 
nution des réponses nystagmiques lors de la rotation horaire par 
rapport à une rotation antihoraire. En cas de déficit vestibulaire 
bilatéral, ce test peut évaluer une éventuelle fonction otolithique 
résiduelle. 


Potentiels évoqués vestibulaires 
myogéniques ou potentiels évoqués 
otolithiques (PEO) 
Généralités 

Le principe de ce test est de mesurer une réponse musculaire 
en réponse à une stimulation otolithique. Deux grandes voies 
émanent des macules sacculaire et utriculaires : une voie macu- 
lospinale, ayant pour fonction le maintien de la tête lors ses 


accélérations linéaires, et une voie maculo-oculaire, ayant pour 
fonction la stabilisation de l’image rétinienne. 


Voies maculospinales (Tableaux 3 et 4) F6 

La stimulation du nerf sacculaire entraîne une excitation des 
muscles extenseurs ipsi- et controlatéraux, et une inhibition des 
muscles fléchisseurs ipsi- et controlatéraux. Au niveau du muscle 
sterno-cléido-mastoïdien, la réponse est uniquement unilatérale. 
La fonction de cette voie est le maintien de la tête pour les accé- 
lérations verticales. 

La stimulation du nerf utriculaire entraîne une excitation des 
muscles extenseurs et fléchisseurs ipsilatéraux, et une inhibi- 
tion des muscles extenseurs et fléchisseurs controlatéraux. Au 
niveau du muscle sterno-cléido-mastoïdien, les réponses sont bila- 
térales inhibitrice du côté ipsilatéral et excitatrice en controlatéral. 
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Tableau 3. 
Voies maculospinales et utriculospinales ?. 
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Muscles extenseurs ipsilatéraux 
Muscles fléchisseurs ipsilatéraux 
Muscles extenseurs controlatéraux 
Muscles fléchisseurs controlatéraux 
MUSCLE SCM IPSILATÉRAL 
Muscle SCM controlatéral 


Stimulation du nerf sacculaire 
+ (disynaptique) 

— (disynaptique) 

+ (trisynaptique) 

— (trisynaptique) 

— (DISYNAPTIQUE) 

Pas d’effet 


Stimulation du nerf utriculaire 
+ (disynaptique) 
+ (disynaptique) 
- (trisynaptique) 
- (trisynaptique) 
— (disynaptique) 
+ (disynaptique) 


SCM : sterno-cléido-mastoïdien. 
4 En majuscules : mesure du potentiel myogénique utilisé. 


Tableau 4. 
Voies utriculospinales *. 


Stimulation du nerf sacculaire 


Stimulation du nerf utriculaire 


Muscle droit latéral ipsilatéral 

Muscle droit médial ipsilatéral 

Muscle droit supérieur ipsilatéral 

Muscle droit inférieur ipsilatéral 

Muscle oblique supérieur ipsilatéral 

Muscle oblique inférieur ipsilatéral 

Muscle droit latéral controlatéral 

Muscle droit médial controlatéral 

Muscle droit supérieur controlatéral 

MUSCLE DROIT INFÉRIEUR CONTROLATÉRAL 
Muscle oblique supérieur controlatéral 

MUSCLE OBLIQUE INFÉRIEUR CONTROLATÉRAL 


Quasiment pas d'effet 


+ (monosynaptique) 
— (monosynaptique) 
+ 


+ 
— (disynaptique) 
“E 
+ 
— (disynaptique) 
de 


4 En majuscules gras : mesure du potentiel myogénique utilisé. 


L'objectif est le maintien de la tête dans l'axe de la gravité lors 
d'une translation horizontale et donc de s'opposer à la bascule de 
la tête vers la gauche en cas de translation rapide vers la droite par 
exemple. 

Les voies sacculo-oculaires sont quasiment inexistantes. Les 
voies utriculo-oculaires sont prédominantes et ont pour fonction 
de stabiliser l’image rétinienne lors de toutes les translations hori- 
zontales, mais aussi lors des inclinaisons de la tête. 

De ces grands principes découlent l'intérêt de mesurer les 
réponses au niveau du muscle sterno-cléido-mastoïdien pour 
l'exploration sacculaire et au niveau oculaire pour l'exploration 
utriculaire. 

Pour la réalisation des PEO, la stimulation otolithique se fait 
par une stimulation sonore en conduction aérienne en pratique 
clinique courante. En cas de surdité de transmission, l’atténuation 
de la stimulation liées au Rinne audiométrique peut entraîner 
une absence de réponse l?’l. La stimulation peut être effectuée 
en conduction osseuse. En revanche, les surdités de perception, 
même profondes, n’affectent pas les réponses des PEO l, 

Le stimulus utilisé peut être un clic (onde carré sans sélectivité 
fréquentielle) ou des tone bursts (caractérisés par une sélectivité 
fréquentielle, un temps de montée, un plateau et un temps de des- 
cente) : les tone bursts sur 500 Hz semblent les plus efficients pour 
un niveau sonore donné l?!. La durée de stimulation conseillée 
est de 0,1 ms pour les clics et 7 ms pour les tone bursts, avec une 
répétition en moyenne de 5 Hz et autour de 100 à 250 stimula- 
tions (#01, 


Potentiels évoqués vestibulaires myogéniques 
cervicaux (PEO sacculaires) 


Structures explorées 

Ces potentiels évoqués mesurent une réponse au niveau du 
muscle sterno-cléido-mastoïdien ipsilatéral, qui, étant un muscle 
fléchisseur, subit une inhibition. L’arc réflexe est un arc court, disy- 
naptique, avec un premier neurone cheminant à travers le nerf 
vestibulaire inférieur jusqu’au noyau vestibulaire latérale, puis un 


second neurone qui transite via le noyaux du nerf spinal vers 
le muscle sterno-cléido-mastoïdien. Afin de sensibiliser cet effet 
inhibiteur, la mesure doit se faire sur un muscle contracté. 


Réalisation pratique (Fig. 5A, B) 

La patient est couché. Les électrodes sont placées sur le front 
pour l’électrode neutre, sur le sternum pour l'électrode de réfé- 
rence et à la jonction entre le centre et le tiers supérieur du muscle 
sterno-cléido-mastoïdien. Pour la mesure, la patient contracte le 
muscle testé : en relevant la tête et en la tournant du côté opposé 
au côté testé. Le maintien de cette position peut être difficile à 
tenir. Certains dispositifs de mesure fournissent une mesure élec- 
tromyographique de la contraction afin de s'assurer de sa qualité 
et donc d'optimiser la mesure. L’amplitude de la contraction doit 
être idéalement supérieure à 50 microvolts. 


Résultats (Fig. 1, 6) 

Les réponses recueillies sont une onde biphasique avec une pre- 
mière déflection vers le bas, survenant en moyenne à 13 ms (P13) 
et une seconde orientée vers Le haut à 23 ms (N23). Les amplitudes 
sont variables et dépendent de la qualité de la contraction initiale 
du muscle, et sont en moyenne autour de 130 microvolts 11. Cette 
amplitude est la plus importante pour les tone bursts à 500 Hz. Le 
seuil d'obtention se situe entre 80 et 90 dB HL (hearing level). Le 
ratio d’asymétrie entre les réponses à droite et à gauche se calcule 
par le rapport de la différence d'amplitude entre chaque côté sur 
la somme des amplitudes droite et gauche. Le ratio normal tolère 
une asymétrie de 40 %. En fonction de l’âge, on observe 1 à 10 % 
d'absence de réponses avant l’âge de 50 ans, 15 % entre 50 et 
60 ans, 32 % au-delà de 70 ans et 64 % au-delà de 80 ans (21, mais 
le ratio reste stable. 


Potentiels évoqués vestibulaires myogéniques 
oculaires (PEO utriculaires) 


Structures explorées 


L'arc réflexe exploré est la macule utriculaire, les fibres nerveuses 
empruntant le nerf vestibulaire supérieur jusqu'aux noyaux 
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Figure 5. 


A. Potentiels évoqués otolothiques sacculaires : placement des électrodes. 


B. Potentiels évoqués otolithique sacculaires : position de mesure pour les potentiels du côté droit : le patient lève la tête et la tourne vers la droite pour 


contracter le muscle sterno-cléido-mastoïdien droit. 


AMPUITUDE (4 


Figure 6. Potentiels évoqués otolithiques (PEO) sacculaires normaux. 
Les PEO sacculaires sont caractérisés par une onde P1-N1. Il est plus facile 
de retenir P13-N23 : P13 correspond à la déflexion vers le bas, survenant 
avec une latence autour de 13 ms. N23 correspond à la déflexion vers le 
haut survenant avec une latence de 23 ms. Les deux courbes supérieures 
(1 et 2) correspondent aux PEO pour des tone bursts à 500 Hz. Les deux 
courbes inférieures (3 et 8) correspondent aux PEO pour des tone bursts 
à 1000 Hz : physiologiquement leur amplitude est plus faible. 


vestibulaires. Un second neurone décusse et chemine à travers 
le faisceau longitudinal médian pour rejoindre ensuite le noyaux 
du nerf moteur oculaire commun, puis le muscle petit oblique et 
droit inférieur. 


Réalisation pratique (Fig. 7A, B) 

Le patient peut être assis ou couché. Les électrodes sont pla- 
cées sur le front pour l’électrode neutre, sur le nez ou le menton 
pour l’électrode de référence, et au niveau de rebord orbitaire 
inférieur de façon centrée par rapport à l'œil pour les électrodes 
actives. On mesure la contraction du muscle doit inférieur et du 
muscle oblique inférieur controlatéral à l'oreille stimulée : pour 
une réponse optimale, ces muscles doivent être le plus étirés pos- 
sible en demandant au patient de regarder vers le haut de 20 à 
30°. 


Résultats (Fig. 2, 8) 

Les réponses recueillies sont une onde biphasique avec une 
première déflection vers le haut, survenant en moyenne à 10 
ms (N10) et une seconde orientée vers le bas à 15 ms (P15). 
L'amplitude moyenne des réponses est de 10 microvolts 11 
Comme pour les PEO sacculaires, la réponse est optimale pour 
une stimulation en tone burst centrée sur 500 Hz, mais les seuils 
sont légèrement plus élevés (85 à 95 dB HL). 


En fonction de l’âge, la probabilité d'absence de réponse est six 
fois plus grande entre 40 et 60 ans qu'avant, et 13 fois supérieure 
après 70 ans (#21. 


Apports des PEO en clinique 
PEO et maladie de Menière (Fig. 3, 9) 


Dans la maladie de Menière, à la phase initiale, on a pu décrire 
des anomalies transitoires du ratio avec soit une augmentation 
d'amplitude homolatérale, soit une diminution abolition lors 
de mesures 24 heures après des crises, se corrigeant dans les 
48 heures l#1. 

Les PEO sacculaires semblent plus sensibles que les PEO utri- 
culaires au début de la pathologie 1, avec de très grandes 
amplitudes du côté atteint (500 microvolt). L'augmentation 
d'amplitude pourrait s'expliquer par le fait qu'avec l’hydrops, les 
parois sacculaires seraient plus proches, voire contre la platine du 
stapes, d’où une plus grande sensibilité ‘1, Avec l’évolution de 
la pathologie, l'amplitude des PEO semble diminuer, voire dis- 
paraître (Fig. 3A, B), et il semble exister une corrélation entre 
l'atteinte des PEO sacculaires et le niveau d'atteinte auditive [61 

L'étude du rapport des amplitudes des PEO sur 500 Hz et 
1000 Hz semble intéressante du fait de la constatation de 
modification des sélectivités fréquentielles (Fig. 3C, D). Cette 
modification pourrait être liée à une modification de la résonance 
du système du fait de la distension ’1. Un rapport 1000/500 supé- 
rieur à 0,7 serait en faveur d’une pathologie pressionnelle [#1 
Cette valeur est très sensible et peu spécifique. La spécificité aug- 
mente pour un ratio de 0,9 avec une sensibilité de 79 % et une 
spécificité de 80 % [#1 pour les PEO sacculaires. Pour les PEO utricu- 
laires, on retient qu'avec un ratio de 0,83 la sensibilité est de 90 % 
et la spécificité de 50 % (#11, et pour un ratio de 0,9 ces dernières 
passent respectivement à 89 % et 100 % 1. Les modifications de 
ce ratio semblent également corrélées avec le caractère actif de la 
pathologie #1, 

En cas de vertiges isolés récurrents sans signes auditifs, avec des 
anomalies aux PEO sacculaires, 20 % évoluent vers une maladie 
de Menière l‘11. 


PEO et déhiscence canalaire (Fig. 4, 10) 


Les anomalies constatées classiquement en cas de déhiscence 
canalaire sont un abaissement des seuils, notamment pour les PEO 
sacculaires, et une augmentation d'amplitude des réponses pour 
les PEO utriculaires. Pour les PEO sacculaires, Crane (“1 rapporte 
une sensibilité de 86 % et une spécificité de 90 % en plaçant la 
barre à 80 dB, tandis que Zhou ll recommande de mettre la barre 
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Figure 7. 
A. Potentiels évoqués otolithiques utriculaires : placement des électrodes. 
B. Potentiels évoqués otolithiques utriculaires : mesure effectuée en levant les yeux pour étirer les muscles droit inférieur et petit oblique. 


BL: Figure 8. Potentiels évoqués otolithiques (PEO) utriculaires normaux. Les PEO 
utriculaires sont caractérisés par une onde N1-P1. Il est plus facile de retenir N10- 

— 7 ES 2 P15 : N10 correspond à la déflexion vers le haut, survenant avec une latence 
# : En H cn th autour de 15 ms. P15 correspond à la déflexion vers le bas survenant avec une 
: latence de 15 ms. Les deux courbes supérieures (1 et 2) correspondent aux PEO 

0 + pour des tone bursts à 500 Hz. Les deux courbes du milieu (3 et 4) correspondent 


EN? | _=  , ‘ ; aux PEO pour des tone bursts à 1000 Hz : physiologiquement, leur amplitude est 
plus faible. Les deux courbes du bas (5 et 6) correspondent à leur recherche pour 
a - = des tone bursts sur 200 Hz : les PEO sont absents. 
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Figure 9. Potentiels évoqués otolithiques (PEO) et maladie de Menière. 

A. Abolition des PEO sacculaires à gauche. 

B. Abolition des PEO utriculaires du côté gauche. 

C. PEO sacculaires : pour l'oreille droite (tracés rouge et orange), les PEO sont logiquement de plus grande amplitude à 500 Hz. Du côté gauche (tracés 
bleus), l'amplitude sur 1000 Hz est nettement augmentée avec un rapport d'amplitude 1000/500 supérieur à 0,7. 

D. PEO utriculaires. On retrouve à gauche l’augmentation du rapport d'amplitude 1000/500. 


420 à 65 dB pour une sensibilité de 91 % et une spécificité de 95 %. Des études ont montré l'intérêt de la mesure des PEO utricu- 423 
421 Une différence interaurale (en cas de déhiscence unilatérale) de laires dont l'augmentation d'amplitude serait plus sensible que 424 
422 20 à 30 dB est significative. l’abaissement des seuils, et même que l’abaissement des seuils et 425 
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Figure 10. Potentiels évoqués otolithiques (PEO) et déhiscence canalaire. 
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A. Déhiscence canalaire gauche : asymétrie du ratio d'amplitude des PEO sacculaires. 


B. Déhiscence canalaire gauche : asymétrie du ratio des PEO utriculaires. 


C. Déhiscence canalaire gauche : abaissement des seuils des PEO sacculaires. À droite (tracé en rouge), les PEO sont présents à 90 dB (courbe 2), absents à 
85 (courbe 5) ; à gauche (tracé bleu), les PEO sont encore présents à 70 dB (courbe 8). 

D. Déhiscence canalaire gauche : glissement fréquentiel des PEO utriculaires. À droite (tracé rouge), les PEO sont présents à 90 dB sur la fréquence 500 Hz, 
mais non retrouvés à 1000 et 2000 Hz (courbes 2 et 6) ; à gauche (tracé bleu), les PEO sont présents à 90 dB pour les fréquences 500, 1000 et 2000 Hz 


(courbes 5, 4, 3). 


l'augmentation d'amplitude de PEO sacculaires #1, Une ampli- 
tude de plus de 17,1 microvolts pour une stimulation de 105 dB 
HL à 500 Hz en conduction aérienne aurait une spécificité et 
une sensibilité de 100 % l#$l. La mesure des PEO utriculaires sur 
4000 Hz est également intéressante. Manzari a montré que, chez 
des patients présentant une déhiscence, il obtenait des réponses 
aux PEO utriculaires à 4000 Hz, à une intensité de 120 dB en 
conduction aérienne, alors qu’en l'absence de déhiscence aucun 
potentiel n’était obtenu l“l. 

Si le diagnostic morphologique repose sur le scanner du rocher, 
les PEO sont très utiles pour confirmer le caractère symptoma- 
tique d'une déhiscence et sont une aide au choix du côté à opérer 
en cas de tableau clinique évocateur avec, au scanner, une image 
bilatérale. 

Les anomalies constatées ne sont pas non plus spécifiques d’un 
syndrome de Minor (déhiscence du canal antérieur). Elles peuvent 
également se voir en cas de déhiscence du canal postérieur, de 
dilatation de l’aqueduc du vestibule #7 #1 de fistule périlympha- 
tique #1. 


PEO et syndrome vestibulaire aigu 


La névrite vestibulaire concerne très souvent le nerf vestibulaire 
supérieur ou la totalité du nerf vestibulaire F, et il est classique 
d'observer une atteinte des PEO utriculaires et le respect des PEO 
sacculaires. 

Les lésions ischémiques vestibulaires s’accompagnent souvent 
de déficit auditif par atteinte de l'artère cochléaire commune qui 
contribue aussi à la vascularisation de la cochlée, du saccule et du 
canal postérieur, mais la prévalence des atteintes de PEO saccu- 
laires reste faible F1. 


PEO et schwannome de l'acoustique 


Les schwannomes vestibulaires se développent le plus souvent 
aux dépens du nerf vestibulaire inférieur. Les PEO sacculaires sont 
anormaux dans 45 à 82 % des cas. Des altérations des PEO utri- 


culaires sont observées dans 62 à 75 % des cas maïs on ne peut 
prédire l’origine de la tumeur sur la bases des PEO car, même 
en cas de lésion du nerf vestibulaire inférieur, il y a souvent un 
retentissement sur le nerf vestibulaire supérieur l°1. 

Les latences augmentées dans 10 à 17 % des cas peuvent être en 
rapport avec l'atteinte des gaines de myéline l‘1. 


PEO et migraines 


On retrouve chez les patients souffrant de migraines vestibu- 
laires des anomalies proches de ce que l’on observe dans la maladie 
de Menière, à savoir une diminution d'amplitude et un glissement 
fréquentiel [S41. 

On retrouve fréquemment une abolition unilatérale des PEO 
utriculaires alors que les PEO sacculaires sont normaux ll. 


PEO et autres atteintes vestibulaires centrales 


Dans les déficits centraux, les altérations des PEO varient selon 
la localisation de la lésion : atteinte homolatérale des PEO sac- 
culaires dans les lésions basses (région des noyaux vestibulaires, 
bulbe) ; atteinte controlatérale des PEO utriculaires pour les lésions 
hautes (région des noyaux vestibulaires, pons, mésencéphale). 

En cas d'atteinte cérébelleuse unilatérale avec une ocular tilt 
reaction (cf. supra), les potentiels sont souvent anormaux. 

Enfin, en cas de lésion démyélinisante, les latences sont souvent 
allongées. 


Déclaration de liens d’intérêts : l’auteur n’a pas transmis de déclaration 
d'intérêts en relation avec cet article. 
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Stratégies thérapeutiques 
devant une surdité de l’enfant 


E. Bois, E. Chebib 


Résumé : Les causes de surdité sont très variées et leur prise en charge dépend de chaque patient. On 
peut néanmoins schématiser quelques cas précis. Une surdité congénitale profonde bilatérale doit pouvoir 
bénéficier d’un implant cochléaire bilatéral précoce. Pour une surdité congénitale profonde unilatérale, 
on peut proposer une prothèse en conduction osseuse. Devant une agénésie de conduit bilatérale, il faut 
proposer une prothèse en conduction osseuse bilatérale sur bandeau dès les premières années de vie, 
puis envisager secondairement une solution implantable. Devant une agénésie de conduit unilatérale, on 
peut également proposer une prothèse en conduction osseuse. Les prothèses implantables doivent être 
proposées en tenant compte de leurs potentielles complications. La chirurgie d'oreille moyenne peut être 
indiquée en cas de malformation ou de lyse ossiculaire et en cas d'otite séromuqueuse. Toute surdité de 
perception légère à sévère, congénitale ou acquise chez l'enfant doit bénéficier d’une proposition de réha- 
bilitation prothétique et d'un suivi otoscopique et audiométrique régulier. Parallèlement à ces mesures, 
on prescrira de l'orthophonie et une prise en charge psychologique. Les mesures d'accompagnement 
social doivent également être mises en place : 100 %, notification Maison départementale des personnes 


handicapées (MDPH), Allocation d'éducation de l'enfant handicapé (AËEH), entre autres. 


© 2021 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. 


Mots-clés : Prothèse auditive; Prothèse auditive à conduction osseuse; Implant d'oreille moyenne; 


Implant cochléaire; Binauralité 
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# Conclusion 


EH Introduction 


Le sujet de la prise en charge thérapeutique de la surdité chez 
l'enfant est très vaste, chaque cas étant unique par la cause de la 
surdité, son évolution, son anatomie, sa demande, son support 
familial, etc. 

Grâce à l'arrêté du 3 novembre 2014 qui fixe le cahier des 
charges national du programme de dépistage de la surdité per- 


manente néonatale, plus de 96 % des nouveau-nés en France 


bénéficient d’un test auditif dans les 3 premiers jours de vie. La 
surdité étant le handicap sensoriel le plus fréquent, touchant envi- 
ron un nouveau-né sur mille, concerne environ 800 nouveau-nés 
par an en France. 

On sait que seulement 16 % des surdités de l'enfant sont 
acquises ll, les autres étant congénitales et que 25 % des surdités 
congénitales sont des surdités profondes. En l’absence de dépis- 
tage, l’âge moyen au moment du diagnostic de surdité bilatérale 
permanente est compris entre 12,5 et 36 mois, et il existe une 
relation inverse entre le degré de déficience auditive et l’âge de 
la détection l’21. L'avantage de ce dépistage néonatal est donc la 
prise en charge la plus précoce possible de cette surdité. 

Actuellement, les méthodes de réhabilitation auditive évoluent 
rapidement avec une offre de plus en plus variée. Nous avons 
choisi de traiter tout d’abord les différentes techniques de réhabi- 
litation auditive disponibles en France, puis de proposer un arbre 
de prise en charge général. Ces propositions thérapeutiques sont 
susceptibles d'évoluer avec le temps. 


H Options thérapeutiques 


Prothèses auditives en conduction aérienne 
Principe 

Les prothèses auditives en conduction aérienne (PA) permettent 
d’amplifier les sons perçus de manière linéaire ou non (pour évi- 
ter les distorsions), mais aussi de filtrer le signal pour limiter les 


bruits parasites ; elles sont généralement équipées d’un effet anti- 
Larsen (qui correspond à un retour écouteur-microphone). Depuis 
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Figure 1. Prothèses auditives en conduction aérienne. 1. Microphone ; 
2. boutons changement de programme et volume ; 3. processeur ; 4. 
pile ; 5. tube ; 6. sortie haut-parleur ; 7. embout. 

A. Contour d'oreille. 

B. Intra-auriculaire. 


les années 1990, elles ont un traitement numérique avec réglage 
par ordinateur. 

Elles sont constituées l] : 

e d’un microphone : omnidirectionnel, directionnel actif ou 
directionnel ; 

e d’un microprocesseur qui traite le signal ; 

e d’une pile ou d’une batterie ; 

° d’un transducteur qui restitue le signal dans le conduit auditif 
externe (CAE). 

Dans les dernières années, des progrès technologiques ont 
permis le développement de nouvelles fonctions permettant 
d'améliorer la communication : 

e système Bluetooth pour connexion directe avec la télévision ou 
le téléphone portable ; 

e microdéporté haute fréquence (système FM) : pour les situations 
avec orateur éloigné ; 

e systèmes d'applications sur mobile pour réglage du programme 
de la PA. 

Le choix de la PA est du ressort de l’audioprothésiste qui 
sera également en charge de la prise d’empreinte, du choix de 
l'embout, de l'adaptation prothétique (une période d’essai de 
1 mois est obligatoire avant tout achat), des réglages et du suivi 
prothétique l. Il faudra également assurer un suivi oto-rhino- 
laryngologique (ORL) pour vérifier l'efficacité de l’appareillage et 
l'absence d'évolution de la surdité. 


Différents types de prothèses auditives 
en conduction aérienne 


Les contours d'oreille sont les PA les plus fréquemment portées. 
Ils sont composés (Fig. 1A) : 

e d’une partie rétroauriculaire contenant le microphone, le 
microprocesseur, la pile ou batterie ; 

e d’une partie intra-auriculaire : le transducteur composé d’un 
embout avec ou sans évent généralement sur mesure, relié à 
l'appareil par un tube en vinyle. 

Ces PA sont indiquées pour toutes les pertes auditives légères à 
profondes. En cas de forte amplification, on choisira un embout 
long et étanche pour éviter l'effet Larsen — en cas d'amplification 
faible, un embout court avec conduit de ventilation large. 

Le plus souvent, les patients les portent à l’éveil et les enlèvent 
la nuit : ils nécessitent donc une manipulation qui est relative- 
ment aisée pour des adultes et des grands enfants, mais qui est 
impossible pour des tout petits et doit donc être déléguée aux 
parents. Pour assurer une plus grande stabilité de l'appareil chez 
le petit enfant qui peut avoir tendance à retirer ses PA surtout en 
début d'adaptation prothétique, on peut proposer des embouts 
avec moulage de conque large pour que l’appareil soit plus stable 
et une fixation des prothèses sur pince pour éviter la perte de 
l'appareil en cas de mouvements brusques. 

Les appareils sur pile nécessitent de changer les piles environ 
une fois par semaine ; les appareils avec batterie peuvent se rechar- 
ger dès la dépose de l'appareil. Il faut aussi changer les embouts 
régulièrement du fait de la croissance des enfants. 


Les appareils intra-auriculaires sont constitués d’un monobloc 
placé dans la conque et dans le CAE (Fig. 1B). Ils conviennent aux 
surdités légères à moyennes. Ils sont peu adaptés à l'enfant du fait 
de leur instabilité et de la nécessité de refaire très régulièrement 
l’embout pour s'adapter à la croissance de l'enfant. 

Là aussi, ils sont portés pendant l'éveil et nécessitent donc une 
petite manipulation lors de la mise en place de la PA. 

Les appareils intra-auriculaires profonds, de type Lyric® de 
Phonak!" ll, sont placés par l’audioprothésiste dans le CAE - ce 
qui évite les manipulations par les patients et restent en place 
24 heures sur vingt-quatre. Ils nécessitent un remplacement tous 
les 3-4 mois, ce qui peut engendrer un coût élevé. Ils sont parfaite- 
ment invisibles. Indiqués pour les pertes « légères à modérément 
sévères », ils sont contre-indiqués en cas de risque d'infection 
ou d’otorrhée chronique et sont une contre-indication aux sports 
aquatiques. Enfin, leur signal est analogique et donc moins per- 
formant que les prothèses à signal numérique. Ils ne sont très peu, 
voire pas, proposés chez l'enfant. 


Système contralateral routing of signal (CROS) 


CROS signifie contralateral routing of signal (transfert controlaté- 
ral de signal). Il a été développé pour les surdités unilatérales. Le 
principe est de transmettre les sons de l'oreille malentendante à 
l'oreille entendante. L'appareil se compose de deux parties : 

e l'appareil CROS avec un microphone qui capte les sons arri- 
vant dans l'oreille malentendante et les transmet sans fil à l’aide 
auditive controlatérale ; 

e l’aide auditive placée sur l'oreille saine qui reçoit le signal de 
l'oreille malentendante. 

Le système bi-CROS est une adaptation du système CROS chez 
les patients avec une atteinte bilatérale très asymétrique : 

e du côté le plus malentendant, l'appareil CROS ; 

e de l’autre côté, l’aide auditive, qui reçoit le signal de l'oreille 
malentendante parallèlement, joue son rôle de PA en amplifiant 
le son du côté qui entend le mieux. 

L'objectif est d'éviter une perte de signal par effet d'ombre du 
crâne. Néanmoins, ce système ne restaure pas de binauralité car 
tout le son est transmis à une seule oreille. 

L'inconvénient est le port de deux appareils même si une seule 
oreille est malentendante. L'acceptation est donc parfois difficile, 
surtout si le bénéfice est finalement réduit. Ce système est rare- 
ment proposé avant 7-8 ans. 


Indications 


Les PA peuvent être indiquées pour tous les types de perte audi- 
tive : légère à profonde, de perception, de transmission ou mixte, 
symétrique ou asymétrique, congénitale ou acquise. Il n’y a pas 
d'âge minimum pour la mise en place d’un tel appareillage. 


Prise en charge par la Sécurité sociale 


Chez l'enfant jusqu’à 20 ans, est prise en charge dans le cadre de 
l'éducation spéciale (art. 322/3/6) toute surdité bilatérale perma- 
nente supérieure à 40 dB. Le médecin traitant (ou plus souvent, 
J’'ORL) remplit le protocole de soins (PS) avec appareillage, suivi 
ORL, rééducation orthophonique, suivi psychologique, etc. qui 
est validé par le médecin-conseil de la Sécurité sociale. Le méde- 
cin ou l'ORL peut également faire une demande pour une surdité 
asymétrique ou une atteinte plus légère qui sera alors acceptée ou 
refusée par le médecin-conseil selon les éléments de l’ensemble 
du dossier. 

Pour un enfant (jusqu’à 20 ans) bénéficiaire de la Sécurité sociale 
ou de la Couverture maladie universelle, si le PS est accepté par le 
médecin-conseil, les PA sont prises en charge à 100 % sur une base 
de PA de classe I (1400 € par PA), ainsi que trois à dix paquets de 
six piles par an et quatre paires d’embouts pendant les 2 premières 
années, puis une paire par an. Le renouvellement est également 
pris en charge tous les 4 ans. Si le patient est bénéficiaire de l’Aide 
médicale de l'État, la Sécurité sociale prend en charge 350 € par 
PA. 

Chez les patients de moins de 6 ans, la prescription initiale doit 
être faite par un oto-rhino-laryngologiste (ORL) ayant une forma- 
tion spécifique en audiométrie pédiatrique et le renouvellement 
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par tout ORL. Pour les patients de plus de 6 ans, la primo- 
prescription doit être faite par un ORL ou un médecin généraliste 
ayant un parcours spécialisé en otologie et le renouvellement peut 
être prescrit par tout médecin. 

Par ailleurs, la MDPH - via la Commission pour les droits et de 
l’autonomie des personnes handicapées (CDAPH) - peut accorder 
une indemnité supplémentaire pour l'achat d'un microdéporté, il 
faut donc préciser cette demande sur le certificat de MDPH. 


Complications 


Peu de complications sont rapportées. Certains décrivent une 
augmentation de la fréquence des bouchons de cérumen même si 
ce n’est pas réellement prouvé F1. 

En cas de réglage inadapté, il peut y avoir des traumatismes 
sonores : un haut niveau d'amplification sonore peut aboutir à 
l'apparition d’un effet Larsen. Une autophonie ou des distorsions 
sonores, en particulier en milieu bruyant, peuvent être gênants et 
entraîner une limitation du port de l'appareil F1. 

Ces inconvénients ont été largement réduits par les avancées 
techniques récentes et la tolérance des prothèses est bien meilleure 
qu'auparavant. De plus, l’acceptabilité sociale a beaucoup pro- 
gressé. 


Prothèses auditives en conduction osseuse 


Prothèses passives 
Principe 
Les prothèses auditives en conduction osseuse (PA en CO) per- 
mettent la transformation du signal sonore aérien en vibration 
osseuse : cela permet de stimuler l'oreille interne sans passer par 
l'oreille moyenne. Les PA en CO passives ne traitent pas le signal, 
mais transforment le signal de CA en CO et l’amplifient si besoin. 
Elles sont constituées : 
e d’un microphone ; 
e d’un processeur qui traite le signal ; 
e d’un médium qui transmet les vibrations sonores à l’os tempo- 
ral : différents types existent. 
Les avantages par rapport aux PA sont : 
e l'absence d’occlusion du CAE ; 
e l'absence d'amplification en cas de surdité de transmission 
pure : donc, pas d'effet Larsen et pas de distorsion. 
Sur ces PA en CO, s'adaptent les accessoires utilisés sur les PA, 
à savoir le microdéporté, le système Bluetooth et la possibilité de 
réglage par application mobile. 
Le suivi est proche du suivi des PA avec suivi audiomé- 
trique et de l'aspect local chez l'ORL et suivi des réglages chez 
l’audioprothésiste. 


Différents types de prothèses auditives en conduction osseuse 

passives 

Nous ne citerons ici que les systèmes actuellement commer- 
cialisés en France. Tout d’abord, nous détaillerons les systèmes 
amovibles. Initialement conçus pour tester la PA en CO, ils sont 
particulièrement intéressants chez l'enfant ; les trois systèmes exis- 
tants sont : 

e le bandeau souple : adapté aux processeurs BAHA® de 
Cochlear! M et Ponto® d’Oticon Medical, indiqué chez les 
nouveau-nés ; 

e l’Adhear® de Med-EIM maintenu par une gommette autocol- 
lante dans la région mastoïdienne ; 

e le SoundArc de Cochlear!M, indiqué chez l'enfant à partir de 
7-8 ans, plus discret que le bandeau ; 

e les lunettes à conduction osseuse : s'adaptent sur la plupart des 
branches de lunettes, avec possibilité de varier la position. 

Les processeurs sont les mêmes que les processeurs des prothèses 
implantées. L'avantage est qu'ils ne nécessitent aucune chirur- 
gie pour leur mise en place, n’entraînent pas de complication et 
peuvent être temporaires avant abandon ou mise en place d’une 
prothèse implantée. Les deux principaux inconvénients sont tout 
d'abord que les performances de l'appareil dépendent étroitement 
de sa position et peuvent varier en quelques millimètres et qu’elles 
sont diminuées par l’atténuation transcutanée. 
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Figure 2. Exemple de prothèses auditives en conduction osseuse avec 
pilier transcutané. 1. Processeur externe comportant une pile, un vibra- 
teur et deux microphones ; 2. pilier transcutané ; 3. implant osseux. 
©CochlearlM, 


Un système amovible doit systématiquement être prescrit à 
l'essai avant d'envisager une PA en CO implantable : le patient 
peut alors évaluer le bénéfice qu’il retire de sa prothèse. 

Il existe ensuite deux types de système implantable (processeurs 
vocaux pour prothèses auditives à ancrage osseux [PAAO)/) : 

e implant percutané : on place chirurgicalement un implant relié 
à un pilier transcutané à ancrage osseux appelé fixture sur lequel 
est clipsé le processeur externe, BAHA Connect® et Ponto® 
(Fig. 2) ; 

e implant transcutané : on place chirurgicalement un transduc- 
teur sous-cutané fixé à l'os, avec un aimant permettant la 
communication avec le processeur externe, BAHA Attract® et 
Alpha® de Medtronics!M. 

Les techniques chirurgicales sont détaillées dans le chapitre des 
EMC dédié. Les principaux inconvénients sont les complications 
postopératoires qui sont détaillées plus bas et le caractère invasif 
et définitif. De plus, pour les systèmes transcutanés, le problème 
de l’atténuation cutanée se majore avec l'augmentation des fré- 
quences (environ 7 dB-1000 Hz et 27 dB-4000 Hz). 

Enfin, pour tous les systèmes implantables, on est confronté 
aux artefacts de l'imagerie qu’entraînent les parties implantables, 
particulièrement marqués pour les systèmes transcutanés du fait 
de l’aimant. La BAHA Attract® est compatible avec les imageries 
par résonance magnétique (IRM) 1,5 T. L'Alpha® est compatible 
jusqu’à 3 T. 


Indications 

Les indications de la BAHA® selon la Haute Autorité de santé 
(HAS) en 2015 (5 (pour la version transcutanée) et en 2018 ll 
(pour la version percutanée) et pour la PONTO® en 2018 fl sont 
une surdité de transmission ou une surdité mixte non traitable par 
chirurgie et pour laquelle un appareillage en conduction aérienne 
n'est pas possible. Une autre indication est la surdité sévère unila- 
térale pour restaurer une binauralité artificielle sur le principe du 
système CROS. 

Selon le type de processeur, la perte maximale en conduction 
osseuse (CO) varie : 

e pour les lunettes à conduction osseuse : CO inférieure à 25 dB; 

e pour les bandeaux : CO inférieure à 55 dB; 

e pour le SoundArc® : CO inférieure à 45 dB ; 

e pour les processeurs BAHA° et Ponto® percutanés : CO infé- 
rieure à 45-65 dB selon le processeur ; 

e pour les processeurs BAHA Attract® : CO inférieure à 35 dB, et 

Alpha”, inférieure à 45 dB. 

Point important, les prothèses implantables nécessitent une 
épaisseur d'os cortical d'au moins 3 mm (implant existant à 3 
et 4 mm), il n’y a pas d'âge minimum légal, même s’il semble 
difficile d’atteindre cette épaisseur d’os avant 5 ans 1. 


Prise en charge par la Sécurité sociale 

Depuis le 15 novembre 2019, les appareils à ancrage osseux de la 
marque Cochlear M et Oticon Medical! M sont remboursés à 100 %. 
La chirurgie est prise en charge à 100 %. Le processeur externe est 
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eMC 


Figure 3. Schéma d’un Bonebridge®. 1. Processeur externe contenant 
les microphones, aimanté à la partie interne ; 2. vibrateur (bone-conduction 
floating mass transducer [BCFMT]) ; 3. antenne réceptrice et aimant ; 4. 
vis de fixation dans la corticale. ©Med-EllM. 


remboursé sur la base d’un prix de vente de 3400 euros avec un 
renouvellement du processeur pris en charge tous les 2 ans. 
Le système Alpha® n'est pas remboursé. 


Complications 

Dans une série de 182 enfants de moins de 16 ans, McDer- 
mott 191 retrouve 14 % de casses de fixture et 17 % de problèmes 
cutanés, dont 8 % nécessitant une reprise chirurgicale. Il retrouve 
également chez les moins de 5 ans, 40 % de casses de fixture et 
44 % de problèmes cutanés [!!}, et montre que le pourcentage de 
casses de fixture diminue avec l’âge : 40 % avant 3 ans, 38 % 
entre 3 et 5 ans, 8 % entre 5 et 10 ans et 1 % après 10 ans. Ainsi, 
les complications semblent plus fréquentes chez les plus jeunes 
enfants. 

Les complications cutanées retrouvées sont : l'infection locale, 
le bourgeonnement, la nécrose cutanée, etc. Elles sont moins 
fréquentes avec les dispositifs transcutanés qu'avec les percuta- 
nés [21 : 30 versus 6 %. 

D'autres complications sont rapportées comme l'exposition 
durale — particulièrement chez l'enfant, qui est sans conséquence 
particulière en l'absence de brèche méningée. 


Prothèses actives 


La seule PA en CO active est le système Bonebridge® (BB) 
commercialisé par Med-El", C'est une technologie transcutanée. 
Il comprend un processeur externe avec un aimant. La partie 
implantée -bone-conduction floating mass transducer (BCFMT) - est 
fixée à l'os par deux vis corticales, aimantée à la partie externe 
(Fig. 3). 

Il n’est pas encore inscrit sur la Liste des prestations et produits 
remboursables en France. Les indications selon le fabricant sont 
une surdité de transmission ou mixte avec un seuil CO maximum 
à 45 dB ou une surdité de perception unilatérale, à partir de 5 ans. 

Comme les dispositifs transcutanés, on relève peu de 
complications cutanées ll. Il est compatible avec une IRM 1,5T ; 
néanmoins, devant le cône d'ombre résiduel, le fabricant préco- 
nise la réalisation d’une IRM préopératoire afin de s'assurer de 
l'absence de toute pathologie évolutive du rocher. 


Implant d'oreille moyenne 


Principe 


Deux systèmes d'implants d'oreille moyenne (I0OM) 
existent [lil : 


Figure 4. Schéma d’un Vibrant Soundbridge®. 1. Processeur externe 
contenant les microphones, aimanté à la partie interne ; 2. antenne récep- 
trice et aimant ; 3. vibrateur (floating mass transducer). ©OMedr-El. 


e le système électromagnétique : composé d’un aimant qui vibre 
sous l’action d'une bobine électromagnétique ; 

e le système piézoélectrique : composé d’une céramique qui se 
déforme sous l'effet d’un courant électrique. 

Plusieurs systèmes ont été commercialisés, parfois semi- 
implantables, parfois 100 % implantables ; certains ont été 
abandonnés. Ces IOM sont placés au cours d’une chirurgie directe- 
ment sur la chaîne ossiculaire ou sur la fenêtre ronde (la technique 
chirurgicale est détaillée dans le chapitre EMC dédié). 

Ils sont composés : 

e d’une partie interne composée elle-même : 
o d’un aimant pour la connexion à la partie externe, 
o d’un vibrateur pour la transmission du signal à la chaîne 
ossiculaire, 
e d’une partie externe aimantée à la partie interne contenant : 

o un microphone, 

° un processeur qui transforme l'information sonore en vibra- 

tions. 

Après l'intervention chirurgicale, on réalise une activation de 
J'IOM puis des réglages chez l’audioprothésiste. Le suivi chez 
l’audioprothésiste doit ensuite se poursuivre pour vérifier le bon 
fonctionnement et le réglage correct de l'IOM. Parallèlement, le 
suivi ORL doit se poursuivre pour vérifier l'absence de complica- 
tion postopératoire. 


Différents types d'implants d'oreille moyenne 


Un seul IOM est actuellement commercialisé en France : le 
Vibrant Soundbridge® (VSB) de Med-EIM - nous ne détaillerons 
que celui-ci et citerons uniquement les autres. 

Le VSB est un système électromagnétique semi-implantable 
comprenant ll : 

e une bobine électromagnétique : le floating mass transducer 
(EM), fixé sur la branche descendante de l’enclume, sur l’étrier 
ou sur la fenêtre ronde ; 

e le reste de la partie implantée ou VORP (vibrating ossicular pro- 
thesis) qui comprend le récepteur, l'antenne, l’aimant et le 
démodulateur ; 

e la partie externe constituée par le processeur (Fig. 4). 

Les autres IOM notables sont : 

e le Carina® de Cochlear!" ll : entièrement implantable, électro- 
magnétique, le transducteur est fixé à l'enclume qui est perforée 
— actuellement abandonné en France ; 

e le Esteem® de Envoy Medical! M H : entièrement implantable, 
piézoélectrique, nécessite désarticulation incudomalléaire pour 
la mise en place sur l’incus. 
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Indications 


Les indications du VSB reconnues par la HAS {!1 sont les sur- 
dités de transmission et surdités uni- ou bilatérales, jusqu’à 65 (à 
500 Hz) à 85 dB (à 4000 Hz) de perte chez les patients de plus de 
3 ans après échec ou impossibilité : 

e d’une chirurgie d'oreille moyenne ; 
e et d’un appareillage traditionnel par voie aérienne ou osseuse ; 
e et d’une prothèse ostéo-intégrée. 

La HAS reconnaît le bénéfice du VSB pour les patients pré- 
sentant une aplasie majeure et pour les enfants chez qui les 
complications cutanées liées aux piliers transcutanés des PA en 
CO sont très fréquentes. 

Le VSB est particulièrement adapté aux surdités prédominant 
sur les fréquences aiguës, car son amplification est minime pour 
les fréquences à 250 et 500 Hz (1. 


Prise en charge par la Sécurité sociale 


Le VSB est pris en charge à 100 % par la Sécurité sociale depuis 
2019, le renouvellement du processeur est pris en charge tous les 
4 ans. 


Complications 


Dans la série de Mosnier ll présentant les résultats des 
100 premiers patients adultes ayant bénéficié d'un VSB, aucune 
complication sévère n’est survenue, 5 % ont eu une chirurgie de 
révision pour gain insuffisant (4 %). 

Dans une autre méta-analyse, Ernst (ll relève 16,3 % de 
complications postopératoires : extrusion du FMT dans 6,63 % 
des cas, problème de cicatrisation cutanée dans 2,04 % des cas, 
vertige dans 1,53 % des cas et panne interne dans 1,53 % des cas. 

Le VSB est compatible avec l’IRM 1,5 T même s’il reste un cône 
d'ombre conséquent. Wagner [21 a indiqué que l’on pouvait néan- 
moins observer des démagnétisations mineures sans conséquence 
clinique, des dislocations du FMT nécessitant une chirurgie de 
révision, un son grave désagréable - mais pas de perte auditive et 
pas de chauffage excessif. 


Implant cochléaire (IC) 
Principe 


Le principe de l’IC est de transformer les signaux analogiques 
enregistrés par un microphone en signaux numériques qui sti- 
mulent directement les fibres du nerf auditif par l'intermédiaire 
d’électrodes insérées dans la rampe tympanique de la cochlée 1]. 
Faisant l’objet d’un article à part des EMC, nous ne détaillerons 
pas cette partie. 

L'IC est constitué : 

e d’une partie externe : le microphone, le microprocesseur qui 
transforme le signal acoustique en signal numérique, une bat- 
terie ou une pile et un aimant ; 

e d’une partie interne : un aimant pour communiquer avec la par- 
tie externe, un processeur, un poste-électrode qui va permettre 
de placer les électrodes dans la rampe tympanique au plus près 
des fibres du nerf auditif. 

On peut y associer toutes les fonctions de Bluetooth, microdé- 
porté et réglage par application mobile (Fig. 5). 


Différents types d’'implants cochléaires 


Quatre marques d’implants sont commercialisées en France : 
Advanced Bionics!M, Cochlear! M, Med-EIM et Oticon!". Il existe 
schématiquement trois types de porte-électrodes : 

e périmodiolaires : diminuent l’impédance donc l'énergie néces- 
saire et meilleure sélectivité fréquentielle ; 

e droites : adaptées en cas de malformation cochléaire ou de 
fibrose car plus rigides ; 

e faites sur mesure : en cas de malformation cochléaire sévère et 
petites cochlées. 

Selon la marque, le porte-électrode contient 12-22 électrodes. 
Les électrodes peuvent être circulaires ou en demi-anneaux. Enfin, 
l'insertion peut se faire sans ou avec mandrin, par cochléostomie 
ou en fenêtre ronde. 
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Figure 5. Exemple d'implant cochléaire. 1. Antenne avec l'aimant ; 2. 
microphones ; 3. processeur ; 4. câble antenne ; 5. compartiment batterie 
ou piles ; 6. aimant interne ; 7. démodulateur ; 8. électrode de référence ; 
9. porte-électrode. ©Cochlear. 


On peut également, dans le cas d’audition résiduelle, faire une 
stimulation électroacoustique : via l’implant pour certaines fré- 
quences et via une PA pour les fréquences restantes. 


Indications 


Les indications d’IC chez l'enfant sont 1 : 

e en cas de surdité profonde bilatérale si le gain prothétique ne 
permet pas le développement du langage ; 

e en cas de surdité sévère bilatérale si la discrimination est 
inférieure ou égale à 50 % lors de la réalisation de tests 
d’audiométrie vocale adaptés à l’âge de l'enfant, à 60 dB en 
champ libre avec des prothèses adaptées ; 

e en cas de fluctuation si les critères suscités sont atteints plusieurs 
fois par mois et/ou lorsque ces fluctuations retentissent sur le 
langage de l'enfant. 

Chez les sourds prélinguaux, l'implantation doit être la plus 
précoce possible. Au-delà de 5 ans, en cas de surdité congénitale 
profonde ou totale non évolutive, il y a indication que si l'enfant 
a développé une appétence à la communication orale. Si l'enfant 
est entré dans la communication orale, il peut bénéficier d’une 
implantation quel que soit son âge 11. 

L'objectif de l'implantation bilatérale par rapport à 
l'implantation unilatérale est d'apporter une meilleure per- 
ception de la parole (en particulier, dans un environnement 
bruyant) et une meilleure localisation sonore 1. 

Une vaccination antipneumococcique prolongée est recom- 
mandée par l'Agence nationale de sécurité du médicament et des 
produits de santé. 


Prise en charge par la Sécurité sociale 


L'IC est pris en charge à 100 % par la Sécurité sociale : bilan 
préimplantation, chirurgie, suivi postopératoire, réglages et réédu- 
cation. Du fait du coût élevé de l'implantation cochléaire (estimé 
entre 20 000 et 30 000 ©), cette démarche ne peut se faire que dans 
un centre agrée avec une équipe pluridisciplinaire entraînée. 


Complications 


Il existe plusieurs types de complications. Tout d’abord, les mau- 
vais positionnements de l’électrode dans la cochlée, rapportés 
dans la revue d’Ishiyama [22 : 

e insertion incomplète : plus fréquente avec électrodes droites, 
inférieure à 2 % des cas ; 
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e tip fold over où l'extrémité de l’électrode se replie sur elle-même : 
plus fréquent avec les électrodes périmodiolaires, mais survient 
aussi avec les électrodes droites, inférieures à 5 % des cas ; 

e changement de rampe : survient avec les électrodes droites et 
périmodiolaires dans 8-56 % des cas, particulièrement en cas 
d'outil d'insertion et via cochléostomie. 

Ces mauvais positionnements peuvent entraîner des baisses de 
performance de l'IC. Dans certains cas, ils nécessitent une réin- 
tervention. Certaines équipes pratiquent des insertions au robot 
pour limiter les traumatismes sur les cellules nerveuses résiduelles 
avec de bons résultats l21. 

À distance de la chirurgie, on peut aussi observer des migrations 
d’électrodes [2 diagnostiquées devant des baisses de perfor- 
mances de l’implant ou une modification des impédances. Cette 
modification secondaire de la position de l’électrode peut être 
post-traumatique, secondaire à une inflammation locale ou de 
cause inconnue le plus souvent. L’incidence est estimée à moins 
de 2 % des cas. 

L'autre complication spécifique est la panne interne : on dis- 
tingue les hard failures définies par une perte de connexion 
complète entre la partie interne et la partie externe et les soft 
failures définies par une baisse des performances de l’implant. 
Les hard failures sont post-traumatiques dans 25 % des cas de 
panne interne chez l'enfant [?‘1. Sur une série de 869 IC, Yeung (21 
retrouve 3,4 % de hard failures et 2 % de soft failures. 

Un troisième volet de complications est l'apparition d’un déficit 
vestibulaire postopératoire qui, chez le jeune enfant, peut gêner 
l'acquisition de la marche : dans une revue portant sur plus de 
22 000 patients, Terry Fil relève 3,9 % de déficits vestibulaires 
postopératoires. Néanmoins, Thierry ll décrit presque 20 % de 
déficits vestibulaires secondaires à une implantation cochléaire, 
et Gupta 1, 16,66 %. 

Des infections du site opératoire peuvent être décrites, mais 
sont exceptionnelles en postopératoire immédiat, les équipes 
ayant des protocoles d’asepsie et d’antibioprophylaxie spéci- 
fiques. Certaines infections peuvent survenir à distance (1,2 % 
selon Yeung (1). On restera particulièrement vigilants à ces infec- 
tions devant le risque de méningite (0,1 %) 1. 

D'autres complications sont décrites, mais exceptionnelles 1 : 
nécrose du lambeau cutané (0,2 % l?’l), rétraction tympanique 
et cholestéatome (0,5 % (21), etc. Certaines complications sont 
liées à la technique opératoire : paralysie faciale (0,07 % (271 à 
0,6% 71), dysgueusie (2,8 % 1), fuite de liquide périlymphatique 
(0,4 % l?71). Les complications sont plus fréquentes chez l’adulte 
que chez l'enfant #1, 


Traitement chirurgical 


Les techniques de chirurgies d'oreille moyenne étant le sujet 
d’un article EMC à part entière, nous ne les détaillerons pas ici, 
mais indiquerons uniquement dans quel cas envisager la chirur- 


gie. 


Otite séreuse 


En cas d’'otite séreuse résistant au traitement médical avec 
retentissement auditif (surdité de transmission supérieure à 
30 dB) F1, on peut proposer une pose d’aérateur transtympa- 
nique (ATT). Cette intervention nécessite une anesthésie générale 
chez l'enfant. Elle permet une normalisation de l'audition rapide 
par évacuation de l’épanchement 11. Elle est très fréquemment 
réalisée, mais peut néanmoins entraîner des complications l°2 : 

e perforation tympanique séquellaire : environ 2 % des cas ; 
e otorrhée : jusqu'à 50 % ; 
e repose d'ATT : jusqu’à 45 %. 

Actuellement, la dilatation tubaire au ballon F% % est essayée 
chez l'enfant et montre des résultats contradictoires : normali- 
sation du tympanogramme dans environ la moitié des cas, effet 
temporaire (6 semaines), mais pas de complication notable. 


Traumatisme ossiculaire/lyse ossiculaire/ 
perforation tympanique/aplasie mineure 


En cas de pathologie ossiculaire ou de perforation tympanique, 
on peut observer une surdité de transmission de 10-60 dB. La chi- 


rurgie de fermeture tympanique est recommandée dans tous les 
cas pour protéger l'oreille moyenne des infections. La reconstruc- 
tion ossiculaire doit se discuter au cas par cas selon le bénéfice 
attendu sur la fermeture du Rinne. 

Evidemment, ces chirurgies peuvent présenter des 
complications : extrusion de prothèse, luxation de prothèse 
à distance, perforation tympanique, cholestéatome iatrogène, 
ouverture de l'oreille interne, paralysie faciale, etc. 


Aplasie majeure - Canaloplastie 


En cas d'absence ou sténose du CAE, on peut observer une sur- 
dité de transmission d’environ 60 dB, uni- ou bilatérale selon le 
tableau clinique. Parallèlement aux sténoses du CAE associées aux 
aplasies majeures de pavillon, on peut citer la délétion 18q [°l qui 
associe un tableau avec sténose bilatérale des CAE, des anomalies 
morphologiques, un retard mental et un déficit en growth hormone. 

La canaloplastie peut sembler séduisante de prime abord, mais 
cette chirurgie peut s'avérer très compliquée car : 

e d’autres malformations peuvent être associées : aplasie mineure 
avec bloc marteau-enclume, par exemple, nécessitant égale- 
ment un geste chirurgical, trajet aberrant du nerf facial, tegmen 
très bas, absence de pneumatisation de la mastoïde ; 

e différence de hauteur entre le néoconduit attendu et la recons- 

truction esthétique. 

Les complications notables de la canaloplastie sont 9 ‘’ : 

la resténose (de 5,4-29,3 %) ; 

la latéralisation tympanique (11,64 %) ; 

les problèmes de cicatrisation cutanée (12 %) ; 

la paralysie faciale ; 

les bouchons de cérumen et épidermiques, voire les cholestéa- 

tomes rétentifs. 


Thérapie génique 


La thérapie génique se définit par l'introduction de matériel 
génétique (ADN ou ARN) dans des cellules cibles ou par la modi- 
fication ciblée de l'ADN, afin d'obtenir un effet thérapeutique 
transitoire ou permanent. Il existe plusieurs stratégies de thérapie 
génique : 

e le remplacement de gènes consiste à apporter une copie nor- 
male d'un gène muté dont le produit n’est pas fonctionnel, 
particulièrement adapté aux maladies autosomiques récessives 
avec perte de fonction protéique ; 

e la régulation de gènes consiste à inhiber l'expression d’un gène 
muté dont le produit est délétère pour le fonctionnement cellu- 
laire, adaptée pour les maladies autosomiques dominantes avec 
des mutations de type gain de fonction ; 

e l'édition du génome consiste à modifier l'ADN directement sur 
le site de mutation, en utilisant des systèmes de coupures spé- 
cifiques de l'ADN. 

Quelle que soit la stratégie de thérapie génique utilisée, le 
matériel génétique thérapeutique doit être introduit dans les 
cellules cibles à l’aide d’un vecteur viral (rétroviraux à ARN 
ou viraux à ADN) ou non viral (liposome ou nanoparticule). 
L'oreille interne étant protégée, d'une part, par la barrière hémato- 
péri-lymphatique et, d'autre part, par la capsule otique, la voie 
d'administration des thérapies géniques la plus adaptée semble 
être l'injection à travers la fenêtre ronde ou au contact de la fenêtre 
ronde pour que les particules virales diffusent dans l’espace péri- 
lymphatique. 

De nombreuses études précliniques utilisant des modèles 
murins de surdités et troubles vestibulaires humains ont rapporté 
des résultats prometteurs : sur VGLUT3 (DFNA25) Fil, sur DENB59 
(PJVK) F1, KCNQ1 (Jervell-Lange-Nielsen) [#!, USH1C (Usher type 
1C) 1, USH1G (Usher type 1G) “21, etc. Les études cliniques sont 
en attente. 


Prise en charge paramédicale 
Orthophonie 


Selon la Fédération nationale des  orthophonistes, 
l'orthophonie consiste à prévenir, à évaluer et à traiter les 
difficultés ou troubles : 
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e du langage oral et écrit et de la communication ; 

e des fonctions oro-myo-faciales ; 

e des autres activités cognitives dont celles liés à la phonation, à 
la parole, au langage oral et écrit, à la cognition mathématique. 
Les  orthophonistes ont donc un rôle majeur 

d'accompagnement dans la prise en charge de la surdité de 

l'enfant : pour le bilan initial, la rééducation et l'évaluation des 
progrès. Le rythme des séances est décidé par l’orthophoniste et la 
famille. Cette rééducation doit être systématiquement proposée 

à tout patient présentant une surdité. 

L'orthophonie peut se faire en libéral, dans une structure 
de type Centre d'action médicosociale précoce (CAMSP) ou 
centre d'éducation spécialisé. Le bilan orthophonique coûte entre 
40-75 € selon la pathologie, chaque séance coûte environ 30 € 
(pour rééducation des retards de la parole et du langage oral), ces 
prestations sont prises en charge à 60 % par la Sécurité sociale 
si elles sont prescrites par un médecin (avec complément pos- 
sible par Ma Mutuelle) et prises en charge à 100 % si elles ont été 
indiquées sur le PS. Il existe également une valorisation pour les 
enfants de moins de 3 ans et pour les personnes en situation de 
handicap. 


Psychothérapie 


La psychothérapie peut être proposée à tout enfant chez qui est 
posé un diagnostic de surdité et à sa famille. D'une part, le psy- 
chologue pourra aider à l'acceptation du diagnostic, d'autre part, 
il pourra aider au dépistage et à la prise en charge des troubles psy- 
chiques associés. Malgré l'absence d'étude spécifique chez l'enfant 
sourd de 0-6 ans, l'expérience clinique des professionnels et les 
études épidémiologiques réalisées chez l’enfant de plus de 8 ans 
confirment l'existence de troubles du comportement plus fré- 
quents chez l'enfant sourd que chez les enfants entendants du 
même âge. 

Actuellement, les séances de psychothérapie sont proposées à 
l'hôpital, mais principalement pour les évaluations initiales et 
dans les CAMSP —elles sont alors prises en charge. Mais, la majeure 
partie de ces psychothérapies se fait en libéral, et dans ce cadre-là, 
aucun remboursement n’est prévu par la Sécurité sociale même si 
le suivi psychologique est indiqué dans les Recommandations de 
bonne pratique clinique sur la surdité de l'enfant (#1. Il est impor- 
tant de le préciser sur le PS pour comptabiliser cette demande 
et motiver une prise en charge. Noter que certaines mutuelles 
remboursent des séances de psychothérapie sur facture. 


Mesures sociales 


Tout diagnostic de surdité doit faire l’objet d’une demande de 
prise en charge auprès de la MDPH qui pourra alors établir un 
projet de vie pour le patient et déterminer ses besoins spécifiques. 
Elle présente ensuite les dossiers à la CDAPH qui décidera : 

e l'allocation de l'allocation d'éducation de l'enfant handicapé 
(AFEH) (versée par la capacité d’autofinancement qui peut 
s'élever jusqu’à 1000 €/mois) ; 

e le mode de scolarisation le mieux adapté : inclusion en milieu 
ordinaire, besoin d’une aide de vie scolaire (AVS) ou d’un 
accompagnant d'élève en situation de handicap (AESH), inclu- 
sion soutenue ou scolarisation en établissement spécialisé ; 

e l'allocation de l’aide supplémentaire pour l’achat d’un micro- 
déporté. 

Enfin, pour les enfants de moins de 6 ans, on pourra orienter 
les familles vers les CAMSP : structures associatives ayant comme 
fonctions : 

e le dépistage des déficits en handicaps ; 

e la prévention de leur aggravation ; 

e les soins et la rééducation permettant le maintien dans la vie 
ordinaire ; 

e l'accompagnement des familles ; 

e l’aide à l'intégration dans les structures d'accueil (crèches, halte- 
garderie, maternelles, etc.) ; 

e le lien avec les structures hospitalières. 

Ces structures sont composées d’une équipe pluridisciplinaire 
et permettent un accès gratuit aux soins. Ils peuvent être contactés 
directement par les parents, sans nécessité de notification MDPH. 
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H Indications spécifiques : 
propositions thérapeutiques 


Surdité congénitale sans agénésie de conduit 
auditif externe 


Surdité profonde à sévère bilatérale 


Prise en charge thérapeutique 

Devant un diagnostic de surdité sévère à profonde bilatérale, 
il faudra réaliser un bilan étiologique et syndromique : partie 
détaillée dans l’article des EMC dédié. Ces surdités sont pour la 
quasi-totalité des surdités neurosensorielles sans traitement cura- 
tif possible. 

On proposera tout d’abord un appareillage auditif bilatéral sur- 
puissant pour évaluer le gain prothétique. Cet appareillage est 
généralement mis en place vers 4-5 mois de vie - délai souvent 
incompressible du fait des examens initiaux. 

On proposera ensuite une implantation cochléaire : on encou- 
ragera une implantation bilatérale la plus précoce possible car les 
résultats auditifs sont alors meilleurs. 

L'objectif est un développement du langage similaire à celui des 
normoentendants, et une insertion scolaire et sociale normale des 
enfants. Les études sur ce sujet sont assez variables du fait d’une 
population très hétérogène : surdité isolée, handicaps associés, 
entourage familial, accès aux structures périmédicales, etc. 

Huber 1 publie une série d'enfants sourds prélinguaux de 
12-21 ans où le niveau d'éducation des patients implantés ne dif- 
fère pas de la population générale. Une étude coréenne l#l montre 
que les enfants sourds profonds implantés avant l’âge de 4 ans ont 
un pourcentage plus important de scolarisation que les enfants 
sans réhabilitation et que les enfants avec PA. Venail [fl est un 
peu plus prudent : sur une cohorte de 100 sourds prélinguaux, 
25 % représentent un retard d'acquisition de l'écriture ou de la 
lecture ou un redoublement -— ces retards sont expliqués par l’âge 
à l'implantation, le mode de communication préimplantatoire. 

D'autres auteurs ont montré l'importance d'une implantation 
cochléaire précoce chez les sourds prélinguaux pour améliorer le 
résultat de l'implantation, la tendance allant vers une implanta- 
tion de plus en plus précoce : en 1999, Nikopoulos l{’l publie que 
l’âge d'implantation est inversement corrélé aux performances en 
perceptions vocales 3-4 ans après implantation. En 2004, Man- 
rique 1 montre que les enfants implantés avant 2 ans ont des 
meilleurs seuils tonaux et vocaux que les enfants implantés après 
2 ans et que les enfants implantés avant 2 ans ont des seuils com- 
parables aux seuils des normoentendants alors que ceux implantés 
après 2 ans ont environ 2 ans de retard. Encore plus précoce, 
en 2005, Colletti #1 montre que les enfants implantés avant 
12 mois ont de meilleurs résultats que ceux implantés après et 
qu'il y a une apparition du babillage 2 mois après l'implantation, 
sans différence significative avec les enfants normoentendants. 
Enfin, Habib [$l, en 2010, retrouve que les enfants implantés 
avant 12 mois ont un développement du langage comparable aux 
enfants entendant, et que ce développement est meilleur que ceux 
implantés entre 13 et 24 mois. 

La période optimale d'acquisition du langage est dans les 
premières années de vie. Les raisons d'implantation cochléaire 
tardive sont : le retard diagnostique, l’indécision parentale, les 
troubles du comportement associés et l'existence d’autres comor- 
bidités F1, Les enfants non entrés dans la communication orale 
dans les premières années de vie ne pourront développer que très 
peu de langage par la suite. Les raisons physiopathologiques évo- 
quées par Lazard 21 dans sa revue sont : perte neurale rétrograde 
en cas de dégénérescence des cellules ciliées et réorganisation des 
zones corticales auditives en zones visuelles. 

Dans une revue, Woo Teoh ll montre les faibles perfor- 
mances auditives des sourds pré-linguaux implantés tardivement : 
très faibles scores en reconnaissance vocale en listes ouvertes, 
pas ou très peu de bénéfice. Les performances diminuent avec 
l'augmentation de l’âge de l'implantation, quelle que soit la durée 
de port de l’implant ; on note néanmoins un âge pivot à 5 ans 
après lequel les performances sont statistiquement plus faibles 
qu'avant. 
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Dans une grande revue, Pattisapu F{l montre que les sourds pré- 
linguaux implantés tardivement, bien que montrant des résultats 
moins bons que ceux implantés précocement, ont néanmoins une 
amélioration de la qualité de vie avec le port de leur implant - 
mais les études sont très hétérogènes (âge à l'implantation, capa- 
cités vocales préimplantatoires, entourage, etc.) et rapportent un 
taux de non-users autour de 10 %. 

L'implantation cochléaire montre aussi de bons résultats dans 
les cas de neuropathie auditive/dyssynchronie auditive ll. 

Le caractère bilatéral (séquentiel ou en un temps) de 
l'implantation cochléaire permet une meilleure discrimination 
dans le bruit Kfl, ainsi qu’une meilleure localisation du son [‘’1. 
Enfin, le fait d’avoir deux implants cochléaires permet de conser- 
ver une audition en cas de panne d’un des implants. Une étude 
espagnole sur 88 enfants ne retrouve pas de différence sur les 
résultats auditifs entre implantation bilatérale en un temps ou 
séquentielle [S5. 

Pour atteindre ces résultats satisfaisants, l’environnement fami- 
lial et la durée de port des IC est déterminante ° 1, I] faut 
donc insister sur la guidance parentale (éducation thérapeu- 
tique, des caractéristiques et de la manipulation de l’implant) et 
l'encadrement de l'enfant pour le port quotidien des IC. 

Par ailleurs, on sait que la réhabilitation auditive permet une 
diminution des troubles comportementaux - voire une norma- 
lisation comportementale lf!l. Les troubles comportementaux 
persistants seraient plutôt liés au niveau de langage atteint qu'à 
la perte auditive initiale [621 


Conséquences en l’absence de réhabilitation 

L'absence de réhabilitation de la surdité congénitale sévère 
à profonde bilatérale entraîne un retard voire une absence de 
développement du langage et donc des troubles sévères de la 
communication, des troubles développementaux ll et cogni- 
tifs lSl, ainsi que sur l'éducation. On note, par exemple : des 
syndromes dépressifs, des troubles du déficit de l’attention avec 
ou sans hyperactivité, des syndromes autistiques, etc. 

La qualité de vie de ces enfants est donc grandement altérée 
— vie sociale et vie scolaire avec généralement des troubles du 
comportement l‘1l et des troubles psychiatriques lSl. II faudra donc 
les orienter vers un projet de communication non verbale à type 
de langue française des signes ou Makaton afin de conserver une 
appétence à la communication et aux relations sociales - pouvant 
permettre une scolarisation et des études en milieu adapté. 


Surdité sévère à profonde unilatérale 


Il y a eu une augmentation de la prévalence du diagnostic 
d'atteinte unilatérale grâce au dépistage néonatal. Cette catégorie 
de patient a un développement du langage identique aux nor- 
moentendants, mais on observe un taux de redoublement plus 
important et des troubles du comportement ll. 

Les possibilités thérapeutiques prises en charge sont 
l’appareillage en CROS ou le port d'une PA en CO. La plupart 
des études retrouvent un bénéfice de la réhabilitation auditive 
chez l'enfant pour la discrimination dans le silence et dans 
le bruit et la localisation du son d’après la méta-analyse chez 
l'enfant d’Appachi lf1. Dans cette même méta-analyse, les auteurs 
retrouvent un bénéfice global des PA en CO dans cette indication, 
surtout en cas de surdité acquise, mais des résultats contradictoires 
pour une aide auditive conventionnelle et avec CROS. 

Choi ll à comparé les résultats entre un appareillage conven- 
tionnel en CROS et une PA en CO avec bandeau : il retrouve une 
meilleure discrimination dans le bruit côté oreille sourde avec 
le CROS, mais de moins bons résultats côté oreille entendante. 
Dans les mêmes conditions, Finbow l‘’! retrouve des résultats équi- 
valents, mais insiste sur l’absence de risque chirurgical avec le 
bandeau. 

Certaines équipes proposent un IC unilatéral dans cette indi- 
cation et montrent des résultats encourageants sur des tests 
audiologiques et sur la perception subjective [7° - mais ne pré- 
cisent pas le taux de non-users. Aucune étude à notre connaissance 
ne compare l’'IC au CROS ou au PA en CO dans cette indication. 

Purcell [/°! montre que le degré de surdité n'influe pas vraiment 
sur le pourcentage d'abandon des aides auditives (CROS ou PA), 


mais que les PA sont plus souvent portées - on notera que le degré 
de surdité n’est pas comparable. 

Ces méthodes de réhabilitation peuvent donc être proposées, 
mais sont parfois abandonnées. Il faudra donc bien évaluer leur 
bénéfice avant de proposer une solution implantable pour éviter 
les complications chirurgicales chez des potentiels non-users. Chez 
les patients ayant choisi l'absence de réhabilitation, il faut être 
particulièrement vigilant au placement en classe : plutôt latéralisé 
pour que l'oreille entendante soit du côté de l'enseignant et de 
la classe. Enfin, dans tous les cas, il faudra surveiller l'audition 
de « l'oreille entendante » : éviter les traumatismes sonores aigus, 
traitement précoce des otites afin de dépister et traiter toute baisse. 


Surdité de perception légère à moyenne 


Toute perte auditive doit être réhabilitée. Dans le cas d’une 
surdité légère à moyenne bilatérale, les PA sont les plus adap- 
tées. Tomblin [1 montre que des enfants présentant des surdités 
moyennes à sévères ont un retard de langage et des troubles de la 
discrimination améliorés par un appareillage, d'autant plus qu'il 
est précoce. Dans une autre étude l”?1, il insiste sur le bénéfice de 
la précocité et du temps de port des prothèses, ainsi que sur la 
qualité des réglages. Il est donc important que ces enfants soient 
adressés à des audioprothésistes formés en pédiatrie. 

Dans sa méta-analyse sur des patients adultes traités par VSB 
pour surdité de perception modérée à sévère, Ersnt [1 retrouve 
un gain fonctionnel de 29,6 dB environ et une amélioration de 
30-40 dB de la discrimination après 3 mois d'utilisation. Les dif- 
férentes études de cette méta-analyse relèvent une satisfaction sur 
les échelles dédiées qui est stable à 3 et 40 mois postopératoires. 
Toujours sur cette revue 1, Ernst retrouve un meilleur gain auditif 
avec le VSB sur les moyennes et hautes fréquences, les résultats sur 
la vocale sont discordants, mais le ressenti sur des questionnaires 
subjectifs montre de meilleures réponses avec le VSB. 

Dans les mêmes indications, dans une revue, Bruchhage ll 
montre un gain moyen de 12,5-33 dB, de 500-4000 Hz, signifi- 
cativement meilleur qu'avec des PA et une reconnaissance vocale 
meilleure également avec le VSB qu'avec les PA. L'évaluation sub- 
jective du ressenti est également meilleure avec le VSB qu'avec les 
PA. L'efficacité chez l'enfant n’a pas encore été étudiée et le VSB 
n’est pas indiqué dans cette situation. 


Surdité congénitale avec agénésie du conduit 
auditif externe 


Atteinte bilatérale 


À la naissance 

En cas d’agénésie de CAE bilatéral, il en résulte une surdité de 
transmission bilatérale d'environ 60 dB. Il est donc nécessaire de 
réhabiliter l’audition le plus tôt possible. 

On proposera, dès les premiers mois de vie, une PA en CO sur 
bandeau : seule solution non invasive actuellement. Dans la série 
de Verhagen l’‘, le plus jeune patient a 1 mois de vie et les patients 
porteurs de PA en CO sur bandeau ne présentent pas de retard 
d'acquisition du langage. 

Même si un vibrateur permet de faire résonner les deux oreilles 
internes, on pourra proposer le port de deux vibrateurs : pour 
avoir deux microphones, pour améliorer la localisation du son et 
la discrimination dans le bruit, et enfin en cas de panne de l’un 
des appareils. 


Quelques années plus tard 

Gain attendu. En cas de demande de l'enfant, si celui-ci retire 
effectivement un bénéfice de ses PA en CO sur bandeau, on pourra 
envisager une solution plus invasive : pose d'une PAAO passive ou 
active, pose d’un VSB ou canaloplastie chirurgicale - un côté puis 
le deuxième si satisfaction suffisante. 

Dans une série, Farnoosh ll montre que le gain auditif de la 
PAAO atteint presque 45 dB. Sur une petite série, Fuchsman ll 
montre une amélioration auditive notable avec amélioration du 
seuil de plus de 30 dB avec la PAAO. Siegert [| montre un gain 
d'environ 35 dB (jusqu’à 50 dB) avec le VSB. Miller publie un 
bénéfice attendu du BB avec un gain de 24-37 dB li, 
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Discuter VSB ou 
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partir de 8-10 ans 


Proposition PA en 
CO sur bandeau le 
plus précoce possible 
Discuter PAAO où 
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Figure 6. Diagramme de stratégie de prise en charge thérapeutique de la surdité de l'enfant. PA : prothèses auditives en conduction aérienne ; CROS : 
contralateral routing of signal ; CO: conduction osseuse ; VSB : Vibrant Soundbridge® ; PAAO : processeurs vocaux pour prothèses auditives à ancrage osseux ; 
OSM : otite séromuqueuse ; ATT : aérateur transtympanique ; T21 : trisomie 21 ; DCP : dyskinésie ciliaire primitive ; IC : implant cochléaire. 


La canaloplastie est source de nombreuses complications. De 
plus, les résultats auditifs sont décevants avec un tiers de résultats 
défavorables avec bénéfice de moins de 15 dB et deux tiers avec 
amélioration supérieure à 30 dB selon l'étude d’Ahn ll. Résultats 
confirmés par l'étude de Schuknecht l’#l qui retrouve seulement 
30 % de seuil inférieur à 20 dB après canaloplastie. Les patients 
ayant eu une canaloplastie ont donc souvent besoin d’une PA en 
plus de la chirurgie. Le rapport bénéfice-risque de cette interven- 
tion est donc plutôt défavorable. 

Dans sa grande série rétrospective de PAAO, McDermott ll rap- 
porte 97 % de users avec un recul de 4-13 ans. Fuchsman l’fl 
retrouve 75 % de users de PAAO avec un recul de 6,5 ans. Devant 
la nouveauté du BB et du VSB, peu de données sont publiées sur 
le taux d'abandon. 

Comparaison des différentes techniques. Bouhabel ll 
montre les avantages de la PAAO par rapport à la canaloplastie 
qui est le plus souvent associée à une PA. Résultats confirmés 
par Farnoosh ll qui montre que le gain auditif de la PAAO est 
significativement supérieur au gain après canaloplastie. 

Gerdes [°° retrouve des résultats équivalents entre PAAO trans- 
cutanée et BB sur les performances vocales. 

Sur une petite série d'enfants ayant eu un VSB à l’âge de 
31 mois environ, Leinung 1! démontre une meilleure satisfac- 
tion avec le VSB qu'avec les PAAO : meilleurs seuils tonaux et 
vocaux, meilleure acceptabilité, plus grand temps de port quoti- 
dien, moins de fatigabilité, meilleure qualité de vie. 

Dans une étude comparant la satisfaction des patients après 
pose d’une PAAO [51, un VSB, un BB ou un Esteem®, les échelles 
de qualité de vie sont les plus élevées pour le VSB et le BB (sans 
différence significative entre les deux). 

En conclusion, les trois appareils implantables semblent pré- 
senter des bénéfices auditifs à peu près comparables. Il faut donc 
discuter des différentes options avec les familles pour évaluer les 
bénéfices et les risques de complication pour chaque appareil. 


Atteinte unilatérale 


On proposera, dès les premiers mois de vie, une PA en CO sur 
bandeau afin de restaurer une binauralité. Vers 8-10 ans, en cas de 
bénéfice franc du vibrateur et de port régulier, on pourra envisager 
la mise en place d’une PAAO, d'un VSB ou d’un BB. 

Vyskocil 1 ne retrouve pas d'amélioration franche de la loca- 
lisation avec une PAAO, maïs retrouve un gain auditif (non 
significatif). Vogt l montre l'amélioration de la localisation du 


son grâce au VSB ou au BB. Zhao ll montre, au contraire, qu’elle 
n'est pas améliorée. Ces études portent sur des tout petits effectifs 
et doivent donc être interprétées avec précaution. 


Surdité acquise 


Otite séromuqueuse (0SM) 


Le traitement de l’'OSM avec surdité de transmission supérieure 
à 30 dB ne fait pas vraiment débat : après essai d’un traitement 
médical, on s'oriente vers une pose d’ATT. Néanmoins, dans cer- 
tains cas spécifiques, il vaudra mieux éviter les ATT devant le 
risque de complications. 

Les enfants porteurs de trisomie 21 ont fréquemment des OSM, 
notamment du fait de leur anatomie nasopharyngée étroite. Ils 
ont également des CAE étroits. Cette particularité anatomique 
limite la possibilité de surveillance des ATT, surtout s’ils sont agités 
et refusent l'examen otoscopique. Néanmoins, la pose d’ATT chez 
ces patients améliore leur qualité de vie même s'ils n’améliorent 
pas forcément le développement du langage (fl. Ils pourraient 
présenter un plus fort taux de complications postopératoires l/1, 
Certains auteurs proposent donc de prescrire une PA, tout en pour- 
suivant la surveillance otoscopique et audiométrique. 

Les enfants porteurs d’une dyskinésie ciliaire primitive (DCP) 
ont fréquemment une OSM associée. Le risque en cas de 
pose d’ATT est une otorrhée prolongée très gênante pour les 
patients (51. Il faudra donc envisager une PA conventionnelle. 
Cet appareillage ne doit pourtant pas limiter la surveillance oto- 
scopique et audiométrique afin de dépister au plus tôt les autres 
complications de l'OSM. 

Les enfants porteurs d’un syndrome de Cornelia de Lange ne 
sont pas améliorés par la pose d’ATT : ils présentent souvent 
des anomalies de l'oreille interne et l'oreille moyenne peut être 
comblée par un tissu ne correspondant pas à la glu et donc ne 
s'évacuant pas avec la pose de l’ATT. 


Cophose bilatérale sur fracture du rocher 
bilatérale ou méningite 


En cas de cophose bilatérale sur fracture du rocher bilatérale ou 
méningite, il y a une indication d'implantation cochléaire bila- 
térale en urgence l?!l : en effet, devant le risque d’ossification 
cochléaire, la mise en place de l'implant ne doit pas être retardée. 
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Les résultats auditifs dépendent du degré de fibrose et 
d'ossification cochléaire : les impédances et la charge appliquées 
sont augmentées par l'ossification et les résultats auditifs sur 
des listes monosyllabiques sont significativement moins bons 
en cas d’ossification l°l. Ils dépendent également du nombre 
d’électrodes insérées dans la cochlée. Dans les cas sans ossifica- 
tion, les résultats auditifs sont très satisfaisants, d'autant plus qu'il 
s'agit de surdités acquises l?01. 

Certaines équipes implantent, depuis peu, les cas de cophose 
unilatérale sur fracture du rocher. Quelques cas cliniques sont 
disponibles qui montrent des résultats plutôt satisfaisants 1. 


Surdité de perception d'apparition progressive 

En cas de surdité de perception d'apparition progressive, on 
proposera un appareillage auditif dès que la perte sera supérieure 
à 40 dB ou qu'une gêne sera indiquée par le patient. Il faudra 
ensuite suivre l'évolution de cette surdité. En cas d’aggravation 
allant jusqu’à une surdité sévère ou profonde, on n’hésitera pas 
à envisager l'implantation cochléaire qui apportera alors de très 
bons résultats [21 


Surdité de transmission sur anomalie 
ossiculaire 


Ces surdités de transmission sur traumatisme ou lyse ossi- 
culaire sont facilement accessibles à un traitement chirurgical. 
Dumont El retrouve, pour les reconstructions avec total ossicu- 
lar replacement prosthesis, 40 % de Rinne inférieur à 20 dB à 12-18 
mois postopératoires et un seuil en CA inférieur à 30 dB dans 68 % 
des cas et, pour les reconstructions avec partial ossicular replace- 
ment prosthesis, 75 % de Rinne inférieur à 20 dB à 12-18 mois 
postopératoires et un seuil en CA inférieur à 30 dB dans 75 % des 
cas. 

En cas d’aplasie mineure, on sera très vigilant au risque 
d’anomalie de l'oreille interne associée, de malposition du nerf 
facial et de risque d'ouverture platinaire en réalisant une tomo- 
densitométrie en coupes fines. On propose habituellement : 
l’abstention thérapeutique si la gêne est modérée, une PA ou une 
reconstruction chirurgicale à partir de l’âge de 7-8 ans. En cas de 
chirurgie, il faudra faire un bilan anatomique peropératoire précis 
pour limiter le risque de complications l”1. 


EH Conclusion (rig.6) 


En conclusion, nous avons essayé de standardiser la prise en 
charge thérapeutique de la surdité de l'enfant. Mais, c’est un 
sujet très vaste : il existe de très nombreux types de surdités, de 
très nombreuses possibilités thérapeutiques et de très nombreux 
patients différents. Actuellement, la tendance est à la réhabilita- 
tion la plus précoce possible et à la préservation de la binauralité. 


66 ; ; 
Points essentiels 


€ 

e En cas de surdité congénitale bilatérale profonde, envi- 
sager rapidement une implantation cochléaire bilatérale. 

e Ne pas attendre avant de prendre en charge une surdité 
chez l'enfant. 

e En cas d’aplasie majeure bilatérale, restaurer l'audition 
par une PA en CO sur bandeau dès que possible et envisa- 
ger, dans un deuxième temps, une prothèse implantable. 
e Les prothèses implantables ne sont pas dénuées de 
complications et le rapport bénéfice-risque doit toujours 
être bien évalué. 
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Neuropathies auditives 


T. Mom, M. Puechmaille, ©. Plainfossé, N. Saroul, L. Gilain, P. Avan 


Résumé : Les neuropathies auditives regroupent les atteintes de l'audition dues principalement à la 
défaillance des voies auditives rétrocochléaires. On retrouve dans ce vaste groupe d'atteintes auditives 
plusieurs étiologies répondant à différentes physiopathologies. Initialement, la dyssynchronie des fibres 
auditives, souvent à l'origine de l'absence des potentiels évoqués auditifs précoces, était désignée comme 
la cause principale de ces atteintes auditives, expliquant le terme employé pendant quelques années 
de neuropathie auditive avec dyssynchronie auditive. Depuis que plusieurs causes épargnant le nerf 
cochléaire, et concernant le ruban synaptique de la cochlée, ont été révélées, l'expression générique 
de « désordre spectral compatible avec une neuropathie auditive » a été adoptée. La caractéristique 
retenue est la présence de cellules ciliées externes fonctionnelles (les otoémissions acoustiques et/ou le 
potentiel microphonique le confirmant) et d'une altération des potentiels évoqués auditifs précoces. Sur 
le plan clinique, certaines formes se révèlent dès la naissance (comme une agénésie du nerf cochléaire 
par exemple, ou une atteinte métabolique majeure). Chez d'autres, enfants ou adultes, la plainte est en 
premier lieu une mauvaise intelligibilité dans le bruit avec pourtant des seuils auditifs subnormaux ou peu 
altérés, ce qui peut égarer le diagnostic. Les causes neurologiques dégénératives sont au premier plan 
comme la maladie de Charcot-Marie-Tooth, la sclérose en plaques ou encore la maladie de Friedreich. 
L'analyse génétique est une aide précieuse au diagnostic dans les formes moins typiques. La réhabilitation 
auditive est à considérer au cas par cas, en fonction de la physiopathologie en cause et du degré de sévérité 
de la surdité. L'aide auditive externe trouve plus une place dans ses capacités de sélection et filtration du 
signal acoustique que dans l’amplification acoustique. Dans les surdités bilatérales sévères à profondes, 
en présence d'un nerf acoustique, l'implantation cochléaire peut parfois être efficace. 


© 2021 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. 


Mots-clés : Neuropathie auditive; Désordre de spectre auditif; Potentiels évoqués auditifs ; 
Otoémissions acoustiques; Électrocochléographie; Potentiel microphonique cochléaire 


(PEAp) étaient altérés alors que leurs cochlées fonctionnaient 
apparemment bien, permettant le recueil d’otoémissions acous- 
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tiques et du potentiel microphonique cochléaire. En revanche, 
leur perception de l'intensité sonore restait intègre. L'hypothèse 
initiale de l'existence d’une désynchronisation des fibres acous- 
tiques a été, pendant plusieurs années, la seule explication 
retenue, donnant le terme générique de NA avec dyssynchro- 
nie auditive (NADA - auditory neuropathy/auditory dyssynchrony 
[ANAD] pour les Anglo-Saxons). 

Dans cette définition, les sujets classés comme atteints de NADA 
avaient forcément une altération fonctionnelle du nerf cochléaire, 
mais l'influx nerveux auditif était quand même propagé jusqu'aux 
centres auditifs. La découverte de patients totalement sourds 
7 ayant une fonction cochléaire apparemment normale a remis en 
question cette définition clinique. Dans ces cas particuliers, la sur- 


O Où 1 B w ON ON — 


EH Introduction 


dité totale impliquait une absence de perception sonore, donc un 
défaut de transmission de l’influx nerveux auditif jusqu'au cor- 
tex. L'exemple typique est la surdité liée au défaut d’otoferline, la 
DENB9 F1, L'atteinte est dans ce cas de siège présynaptique. La cel- 


On désigne par neuropathies auditives (NA) les atteintes de 
l'audition où les fonctions cochléaires typiques, notamment la 
sélectivité fréquentielle, sont en règle générale préservées, ou du 
moins, si elles sont dégradées, le sont à un degré qui n’explique pas 
la dégradation des performances auditives. Des cas sporadiques 
ont été rapportés depuis 1979 ll mais c’est en 1996 qu’un cadre 
nosologique est clairement défini avec la première utilisation du 
terme de NA par Starr et al. ll. Ces auteurs remarquaient que 
chez dix patients qui se plaignaient de mauvaise compréhension, 
notamment dans le bruit, les potentiels évoqués auditifs précoces 


lule ciliée interne, bien qu’excitée, n’est plus capable d'exocytose. 
Le nerf cochléaire n'est donc plus stimulé. Cependant, si l’influx 
nerveux auditif n’est pas propagé vers les centres auditifs, per- 
sonne n’a mis en évidence à ce jour d'atteinte neurale chez ces 
patients, et a fortiori de dyssynchronie auditive. Un groupe plus 
large a donc été créé, appelé désordre de spectre auditif évoquant 
une NA (neuropathie auditive) (DSNA) (acoustic neuropathy spec- 
trum disorder [ANSD] pour les Anglo-Saxons) qui englobe les NADA 
et ces patients particuliers sans aucune stimulation des fibres audi- 
tives comme dans le cas de la DEFNB9 l. Leur point commun 
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est finalement clinique : ce groupe englobe tout patient mal- 
entendant se présentant avec des réponses cochléaires normales 
(provenant des cellules ciliées externes) et une altération des PEAp. 
En étoffant les explorations fonctionnelles auditives, on peut alors 
distinguer les NADA des atteintes synaptiques et présynaptiques 
concernant les cellules ciliées internes de l'organe de Corti. Cette 
différence est importante à connaître avant d'envisager une réha- 
bilitation auditive. Par exemple, dans le cas d’une dyssynchronie 
auditive, on peut probablement forcer les fibres acoustiques 
à se synchroniser par implantation cochléaire ; de même, en 
cas d'atteinte synaptique avec nerf fonctionnel, l'implantation 
cochléaire donne la possibilité de stimuler le nerf auditif effica- 
cement. Cependant, la question de la réhabilitation auditive est 
tout autre en cas de problème énergétique neural ou d'agénésie 
du nerf cochléaire. 

Pour le clinicien, deux étapes diagnostiques doivent être dis- 
tinguées avant d'envisager la réhabilitation auditive chez ces 
patients. Il faut d’abord confirmer le diagnostic de DSNA, puis 
savoir identifier le site défaillant responsable de la mauvaise trans- 
mission de l’influx nerveux vers les centres auditifs. 

Les DSNA font partie des atteintes centrales de l'audition au 
sens large, détaillées dans un article spécifique de l'Encyclopédie 
médicochirurgicale sur ce sujet FI. À ce titre, elles doivent être logi- 
quement évoquées devant une discordance entre les différents 
examens auditifs et la plainte clinique. 


EH Présentation clinique 
Atteinte de l'adulte jeune et du grand enfant 


Atteinte clinique « classique » 


La présentation classique des NA a été rapportée par Starr et al. 
En 1996, il s'agissait d'enfants ou de jeunes adultes se plaignant 
d’une mauvaise compréhension de la parole, notamment dans le 
bruit ll. Ces patients avaient une grande discordance entre leurs 
seuils auditifs en audiométrie tonale liminaire et leur performance 
vocale. Cliniquement, les patients se plaignaient de mal compren- 
dre leurs interlocuteurs, d’être gênés par le bruit, notamment 
les bruits forts, certains étant incapables de téléphoner. Ils pou- 
vaient cependant facilement reconnaître les bruits environnants. 
Sur les dix patients étudiés, huit d’entre eux avaient une mala- 
die neurologique périphérique identifiée (maladie évidente de 
Charcot-Marie-Tooth, ou plus discrète et mise en évidence par des 
tests spécifiques pour les autres). De façon intéressante, les signes 
auditifs précédaient parfois de plusieurs années les signes neu- 
rologiques périphériques. Aucun des patients rapportés par Starr 
et al. ne se plaignait d’acouphènes l. Leur audiométrie tonale 
liminaire était plutôt altérée dans les fréquences les plus graves, 
avec des courbes ascendantes, ou en plateau, et les seuils auditifs 
s'aggravaient avec le temps. En audiométrie vocale, leur intelligi- 
bilité était bien moindre que celle attendue d’après l’audiométrie 
tonale. De même, la compréhension de phrases dans le silence, 
en face à face, leur posait un problème majeur alors que leurs 
performances en audiométrie tonale laissaient supposer 95 % de 
compréhension. 

La fonction des cellules ciliées externes de l'organe de Corti, tes- 
tée par l'enregistrement des otoémissions acoustiques provoquées 
(OEAbp) ou des produits de distorsion acoustique (PDA) et par le 
potentiel microphonique cochléaire, était intègre. En revanche, 
les PEAP étaient absents dans la plupart des cas. Chez le seul sujet 
où ils furent recueillis, la latence de l’onde V était anormalement 
allongée (à plus de 6 ms pour des stimulations de 80 à 90 dB normal 
hearing level [nHL}). 

L'amélioration des seuils auditifs dans le bruit par masquage 
binaural n'était jamais retrouvée. Cette altération d’un effet 
binaural de l'audition fait partie des atteintes centrales de 
l'audition. 

Une autre particularité des patients rapportés dans cette publi- 
cation initiale de Starr et al. est l'absence de réflexe stapédien l1. 

La maladie de Charcot-Marie-Tooth, associée à la majorité des 
cas de cette série initiale rapportée par Starr et al. ll, comporte une 
défaillance réelle des nerfs périphériques, notamment moteurs, 


dont la cause peut être dans certains cas l'accumulation de fer 
dans les mitochondries l‘. 

Les altérations auditives spécifiques des patients atteints de 
DSNA ont été décrites par Zeng et al. l’l. Elles concernent essen- 
tiellement la capacité de reconnaissance temporelle des signaux 
sonores. Les patients, contrairement aux malentendants ayant 
une altération cochléaire, arrivent à percevoir les différences 
d'intensité sonore (sonie correcte) et ont une bonne discrimi- 
nation fréquentielle (tonie correcte). En revanche, ils sont très 
gênés pour comprendre dans le bruit, discriminer des rythmes de 
stimulation sonore différents, comportant des intervalles libres 
variables en durée, localiser une source sonore sur la base de diffé- 
rences interaurales temporelles. Ces altérations auditives décrites 
par Starr et al. l?l et Zeng et al. ll sont attribuées à une désynchro- 
nisation des fibres auditives. 

On peut rapprocher de cette forme typique de NA les autres 
atteintes des nerfs périphériques, notamment de la gaine de myé- 
line, comme dans la sclérose en plaques (SEP) par exemple fl. 
Sur 40 patients atteints de SEP, Japaridze et al. retrouvaient 
systématiquement sur les PEAp une onde I, témoignant d’une 
fonction cochléaire préservée ainsi que du ganglion spiral, 
alors que les autres ondes, notamment III et V, étaient soit 
absentes, soit altérées. Des altérations des PEA de latence moyenne 
et des PEA corticaux étaient également notées, parfois même 
avant l’altération de l'imagerie par résonance magnétique (IRM) 
cérébrale fl. Dans la SEP, on sait que l’altération concerne essen- 
tiellement la myéline. C'est cette différence d'atteinte entre les 
fibres qui expliquent probablement l’altération des PEAp par 
désynchronisation des voies auditives. Cependant, il est fort 
probable que, avant l’arrivée au cortex cérébral, l'information 
auditive finisse chez beaucoup de patients par se synchroniser, 
ce qui expliquerait alors la discordance entre l’altération majeure 
des PEA et la plainte clinique plutôt modérée sur le plan auditif. 

La leucodystrophie de Pelizaeus-Merzbacher, génétiquement 
transmise et liée à l’X, pourrait aussi être considérée comme un 
DSNA, puisque les PEA sont altérés alors que la cochlée fonc- 
tionne ll. Cette maladie est caractérisée par une atteinte de la 
myéline (1, Ces enfants ne sont néanmoins pas sourds l? 101, S'il 
est impossible du fait de leur retard mental global d'établir chez 
eux une courbe d'intelligibilité vocale, certains auteurs ont pu 
enregistrer des potentiels évoqués auditifs corticaux semblant nor- 
maux. Des altérations discrètes peuvent toutefois laisser penser 
qu'il existe un défaut de synchronisation cortical également (111. 
Certains auteurs ont ainsi proposé de distinguer, parmi les DSNA, 
les myélinopathies qui ne touchent que la myéline des voies audi- 
tives, des neuropathies où la fibre auditive elle-même est aussi 
concernée, et des atteintes du compartiment interne de la cochlée 
(cellules ciliées internes et ruban synaptique) l. 

Plus généralement, toute atteinte neurologique périphérique 
peut potentiellement toucher le nerf acoustique et, de ce fait, 
induire une modification de la transmission de l'influx nerveux 
acoustique, qui dans certains cas aboutit à une atteinte audi- 
tive, c'est-à-dire un DSNA. Cependant, par définition, Starr et al. 
avaient exclu de ce groupe les atteintes par compression tumo- 
rale dans l’angle pontocérébelleux ll. Pour ces auteurs, l'élément 
majeur permettant la différenciation était la moindre fatigabilité 
auditive en cas de schwannome vestibulaire. De plus, l'atteinte 
tumorale est dans la plupart des cas unilatérale, et la conséquence 
d'une anomalie très localisée. Il en est de même de l’aplasie uni- 
latérale de nerf cochléaire. Il faut d’ailleurs vérifier l’absence de 
lésion rétrocochléaire par imagerie chez ces sujets ayant un profil 
de DSNA unilatéral pour éliminer une cause locale [1 


Atteintes vestibulaires dans le DSNA 


Depuis la description initiale des NA, les études se sont foca- 
lisées logiquement sur les performances auditives, notamment 
temporelles. L’altération vestibulaire n’a pas été rapportée initiale- 
ment. Des désordres vestibulaires assez fréquents chez ces patients 
ont été décrits. Chez l'enfant, un peu plus de 40 % des enfants 
atteints de DSNA, explorés sur le plan vestibulaire, auraient une 
anomalie (1, Chez l'adulte et le grand enfant, la prévalence est 
proche de 20 %, et semble prédominer chez la femme, et les sujets 
ayant eu des troubles auditifs précoces ll. Lors de l'exploration du 
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nystagmus induit par les mouvements rapides de la tête (VHIT), les 
sujets atteints de DSNA auraient un gain moindre lors du réflexe 
vestibulo-oculaire (1, Chez l'enfant et l'adolescent, les troubles 
vestibulaires semblent modérés mais leur retentissement psycho- 
logique n’est pas négligeable (1, 


Acouphènes et DSNA 


Les acouphènes n’ont pas été rapportés comme faisant partie 
du tableau clinique des NA, et plus largement des patients souf- 
frant de DSNA par starr et al. ll. Prabhu s’est intéressé à cette 
question et a étudié un groupe de 40 adolescents et jeunes adultes 
atteints de DSNA : la vaste majorité d’entre eux avaient des acou- 
phènes, d'intensité modérée pour la plupart, mais avec près de 
20 % de formes sévères [!5l. La qualité de vie de cette population 
s'en trouvait en conséquence dégradée. 


Atteinte énergétique 

Le nerf cochléaire peut être défaillant bien qu’anatomiquement 
intègre. C'est le cas des atteintes dites « énergétiques ». 

On peut observer, en cas de défaillance de l'énergie cellulaire, 
une atteinte réversible de l'audition, pouvant récupérer après « 
repos acoustique », c'est-à-dire une période de silence. Un exemple 
typique de cette fatigabilité auditive exagérée mais réversible est 
fourni par le cas d’une patiente présentant une mutation du 
gène Kf21A, codant une molécule motrice permettant le trans- 
port moléculaire le long des axones l!1. La patiente n’arrivait pas 
à comprendre ses interlocuteurs en milieu bruyant alors même 
que ses seuils auditifs étaient normaux, de même que ses OEAp. 
Seul l'enregistrement des PEAp a permis d’objectiver la fatigabi- 
lité auditive réversible, par altération des courbes provoquée par 
la stimulation auditive et la récupération ensuite après quelques 
minutes de silence. 

L’atteinte auditive dans la maladie de Friedreich est également 
un DSNA, probablement liée à un problème énergétique cel- 
lulaire 20221, Lorsque chez ces patients on enregistre les PEAp 
en condition dynamique, c'est-à-dire en visualisant en direct 
la formation des ondes, on remarque que l'on peut identifier 
rapidement les ondes PEAp au début de la stimulation mais 
qu'avec l'allongement de la durée de stimulation elles finissent 
par s’effacer. De plus, après une période de silence (repos des fibres 
nerveuses), on peut recueillir de nouveau des ondes PEAp indubi- 
tables par de courtes stimulations. En clair, avec la répétition de 
la stimulation, le nerf s'épuise et finit par ne plus fonctionner, et 
récupère après quelques minutes de silence (71. 

Ce type d'atteinte auditive est également décrit dans les défi- 
cits en biotinidase qui associent la présence d'OEA avec des PEA 
montrant une surdité sévère à profonde bilatérale [241 

Dans ces cas-là, la collaboration avec les équipes de génétique 
est indispensable afin d'adapter le dépistage auditif et de recher- 
cher de manière précoce une éventuelle neuropathie auditive 
énergétique. On peut alors orienter, dès l'évocation de la mala- 
die, les examens auditifs, avec un enregistrement des OEA et des 
PEA en condition dynamique, en comparant les courbes obtenues 
après de courtes et longues acquisitions, ainsi qu’en recherchant 
la réapparition des ondes PEAp après une période de silence. 


Atteinte du nouveau-né et du jeune enfant 
Atteinte présynaptique génétiquement 
déterminée 

Lorsque la synapse entre le neurone acoustique et la cellule 
ciliée interne est défaillante, ou lorsque la cellule ciliée interne 
elle-même est défaillante, la surdité est réelle et la plupart du 
temps complète, alors même que la cochlée fonctionne. Les OEAp 
sont présentes, le potentiel microphonique cochléaire est normal, 
mais les PEAp sont absents. Il s’agit d’un cas de figure où le nerf 
lui-même n'est pas en cause. 

L'exemple typique de ce groupe est représenté par les atteintes 
génétiques de l’otoferline, entrant dans le cadre des surdités géné- 
tiques autosomiques récessives DENB9. L'anomalie de l’otoferline 
(gène OTOF) reconnue comme responsable de surdité géné- 
tique non syndromique a été identifiée en 2000 ll. Les cellules 
ciliées internes, chez les sujets atteints, ne sont plus capables 
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d’exocytose 1. On retrouve ainsi constamment des OEAp et un 
potentiel microphonique alors que les PEAp sont inexistants. De 
façon encore incomprise, les OEAp finissent, avec le temps, par 
disparaître, en moyenne après deux ans de vie, signant une pro- 
bable altération cochléaire secondaire l?f1. 

Une autre atteinte génétique touchant des composants audi- 
tifs autres que neuronaux est celle liée au gène codant une 
molécule appelée pejvakine. Déficient dans la surdité DFNBS9, 
ce gène a été identifié et séquencé à partir d’une étude géné- 
tique ayant porté sur quatre familles consanguines vivant dans 
des isolats géographiques l?’l. Les sujets atteints présentent tous 
une surdité neurosensorielle prélinguale bilatérale isolée, et les 
mutations homozygotes du gène de la pejvakine qui ont été iden- 
tifiées sont au nombre de deux et toutes deux de type faux sens. 
La surdité DFNBS9 présente un profil très particulier, avec une 
atteinte audiométrique en plateau pouvant être seulement sévère, 
des otoémissions présentes et des PEA très dégradés, avec, chez 
quelques patients, une onde V seule identifiable, de latence allon- 
gée. 

Les Figures 1A et 1B illustre le cas d’un modèle murin pur et un 
équivalent chez l’homme. Les OEAp sont présentes mais les PEA 
altérés. 

La fonction de la pejvakine a été élucidée : il s’agit d’une pro- 
téine indispensable au bon fonctionnement des peroxysomes, 
notamment des cellules ciliées cochléaires et des fibres acous- 
tiques. Ces peroxysomes seraient donc des systèmes de protection 
du système auditif vis-à-vis du bruit #1. 


Atteinte des nouveau-nés hospitalisés 
en réanimation 


Les nouveau-nés hospitalisés en réanimation sont plus fré- 
quemment atteints de DSNA que les autres. Ce taux très 
élevé pourrait atteindre près d’un quart de ces enfants [2° 01, 
Les causes peuvent être diverses. On sait que l’anoxie néona- 
tale, l'hyperbilirubinémie marquée et les infections néonatales 
sont souvent associées à ces DSNA, mais, dans beaucoup de 
cas, aucun facteur favorisant n'est retrouvé 0-#1, Concernant 
l’hyperbilirubinémie, moins d'enfants sont concernés depuis la 
prise en charge précoce efficace par photothérapie ll. Tou- 
tefois, il s'agit de la cause la plus fréquemment associée au 
DSNA 1. Malgré tout, un petit nombre d’entre eux souffrent 
de DSNA Fl. L'hypothèse d’un déficit en riboflavine a été 
évoquée pour expliquer le DSNA chez les nouveau-nés atteint 
d’hyperbilirubinémie fl. En effet, des cas de défaut de ribofla- 
vine par altération génétique d'un de ses transporteurs, RFTV2, 
souffrent de DSNA, par altération de la myéline 7 #1, Des 
altérations génétiques d’une enzyme d’oxydoréduction dont la 
riboflavine est un cofacteur engendrent aussi un DSNA #1. De sur- 
croît, la supplémentation en riboflavine chez ces sujets améliore 
leurs symptômes auditifs (5 #1, 

Un piège diagnostique classique est le retard de maturation des 
voies auditives chez ces nouveau-nés notamment (grands) préma- 
turés 4, Les latences des ondes des PEAp dépendant étroitement 
de la myélinisation des fibres acoustiques, il peut être parfois très 
difficile de les identifier formellement si cette myélinisation n'est 
pas encore parfaite. Il n’est pas exceptionnel de constater une amé- 
lioration des PEAp avec le temps “#1, De ce fait, le diagnostic 
de DSNA doit être porté avec la plus grande prudence chez ces 
nouveau-nés, en s’accordant une vérification de l’audition autour 
de l’âge de 1 an “#1, voire de 3 ans pour certains auteurs en cas 
de grande prématurité avant 31 semaines de gestation l“, avant 
de confirmer définitivement le diagnostic. 


Aplasie et dysplasie du nerf cochléaire 


De nos jours, le diagnostic de surdité chez le nouveau-né mène 
rapidement à une vérification morphologique par imagerie médi- 
cale. Grâce à l'IRM, les cas de dysplasie ou d’aplasie du nerf 
cochléaire sont détectés précocement (Fig. 2A, B). Ces enfants ont 
des malformations labyrinthiques associées dans près de la moi- 
tié des cas, et des comorbidités dans plus de la moitié des cas [#1]. 
Lorsque l'atteinte est unilatérale, elle siège préférentiellement 
à gauche. Il est évident qu’en l'absence de nerf cochléaire 
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Figure 1. 

A. Modèle murin knock-in pour la Pejvakine. Les potentiels évoqués auditifs (PEA) 

de l'animal -/- sont de latence très retardée avec une onde I affectée (atteinte 

de la synapse entre les CCI et fibres acoustiques), et aussi un retard marqué de 

l'onde IV, équivalent murin de l'onde V chez l'homme. 

B. Seuils tonals moyens (avec écarts-types) de patients atteints d’une mutation 

de la Pejvakine. 

C. PEA de patient atteint d'une mutation de la Pejvakine : retard de latence mar- 

qué de l’onde V (courbes bleues) comparativement à la norme (courbes rouges). 

Notez que l'onde | n’est pas identifiable chez les sujets atteints. 


Figure 2. Agénésie du nerf cochléaire. Enfant de 7 ans ayant une surdité totale de l'oreille gauche, sans paralysie faciale ni symptôme vestibulaire. Imagerie 
par résonance magnétique en séquence de pondération T2, coupes obliques à axe orthogonal aux méats acoustiques internes (MA). 

A. À droite les deux nerfs vestibulaires (apparaissant en coupe transversale et en noir) sont visualisés en position inférieure, les nerfs facial et cochléaire en 
position supérieure, le facial étant le plus superficiel. 
B. À gauche, deux nerfs seulement sont visualisés, dont le nerf facial et probablement un nerf vestibulaire. 


l'exploration auditive est celle d'un DSNA. Cependant, même 
en cas de dysplasie du nerf cochléaire, la plupart des cas ont 
une atteinte auditive entrant pleinement dans la définition du 
DSNA. 


Formes cliniques particulières 


Désordre de spectre auditif évoquant 
une neuropathie auditive et accès fébriles 


L'atteinte peut se révéler lors d’un accès de fièvre, et s'avérer 
réversible [#5 461, 


Dans un cas, le diagnostic génétique n'avait pas été fait et 
les auteurs suspectaient une démyélinisation provoquée par la 
fièvre (#1, Une autre équipe rapportant un cas de surdité brusque 
lors d’un accès fébrile et comportant toutes les caractéristiques 
d'une NA rapproche ce phénomène des troubles neurologiques, 
par exemple visuels, constatés dans la SEP dans les mêmes condi- 
tions (phénomène de Uhthoff) #1. Chez ces patients, on pense 
qu'une démyélinisation peut être provoquée par la fièvre, ou 
une poussée inflammatoire. Il pourrait aussi se constituer des 
blocs de conduction nerveuse induits par la chaleur, le plus sou- 
vent réversibles, au niveau de zones neuronales en partie démyé- 
linisées ll, 
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Dans le cas de la mutation du gène OTOF, la physiopathologie 
de cette dégradation lors des poussées fébriles n’a pas encore été 
identifiée. 


DSNA et audition dans le bruit 


En cas de DSNA, on sait depuis la description princeps par 
Starr et al. en 1996 ll que l'audition dans le bruit est pertur- 
bée avec une dégradation importante de l’intelligibilité dans le 
bruit. L'atteinte de l’audition dans le bruit dans les DSNA concerne 
aussi l’adaptation au bruit. Deux profils distincts de ce défaut 
d'adaptation au bruit #1 ont été distingués : l’un où l'atteinte est 
cochléaire au niveau du ruban synaptique, avec la présence initiale 
d'une onde V des PEAp qui disparaît avec la stimulation acous- 
tique, et l’autre où l'atteinte siège au niveau du nerf cochléaire, 
avec une absence totale d'onde V des PEAp. L’altération auditive 
dans le bruit, en cas de DSNA, quelle que soit la localisation de 
l'atteinte clinique, a été récemment étayée par la mise en évidence 
de l’altération de l’onde P300 des speech-ABRs (91. 

Beaucoup de patients se plaignent de difficultés auditives dans 
le bruit. Une entité assez récente, appelée surdité cachée, a été 
identifiée 1, Ces patients, qui, en apparence, ont une audition 
normale dans le silence, ont en fait un effondrement de leur intel- 
ligibilité dans le bruit. Un des mécanismes physiopathologiques 
serait la dégradation du contingent du nerf cochléaire de fibres 
spécialisées dans la perception du signal sonore dans le bruit. Ces 
fibres à faible rythme de décharge spontanée ne s’activeraient et 
ne serviraient qu’en milieu bruyant, leur seuil de stimulation étant 
élevé. Leur dégénérescence semble être déclenchée par apoptose 
retardée chez des sujets ayant été exposés au bruit dans le passé. 
Le diagnostic n’est pas aisé et repose sur l’audiométrie dans le 
bruit, la recherche de l’altération de la perception des hautes fré- 
quences, et d’un rapport SP/AP (potentiel de sommation/potentiel 
d’action composite) en électrocochléographie augmenté ‘21. Cette 
dernière constatation n'est pas encore bien comprise. On peut 
concevoir intuitivement que, s’il y a moins de fibres acoustiques, 
par dégénérescence de celles spécialisées dans l'audition dans le 
bruit, alors l'amplitude de l’AP est diminuée, et par suite le rap- 
port SP/AP augmenté. Mais il y a aussi une augmentation du SP. 
Il s'agirait peut-être d’une perturbation du ratio des potentiels 
postsynaptiques (excitateurs et inhibiteurs) du ruban synaptique 
cochléaire influant sur le potentiel de membrane de la cellule 
ciliée interne 2. Ces cas de surdité cachée pourraient ainsi logi- 
quement être inclus dans le cadre des DSNA puisque seul le nerf 
cochléaire est affecté. Cependant, ici, pour mettre en évidence 
l'atteinte neurale, les seuls PEAp ne suffisent pas. Les PEAP sont 
en effet présents dans les surdités cachées et restent synchronisés, 
ce qui, pour certains auteurs, ne permet pas de les inclure dans le 
groupe des DSNA Fi. 


DSNA et maladies infectieuses 


Un cas de DSNA induit par le chikungunya chez un adolescent 
a été rapporté fl, Cet adolescent aurait aussi des troubles vestibu- 
laires, avec phénomène de Tullio et absence de potentiel évoqué 
otolithique myogénique. Il a aussi été signalé un cas de DSNA 
après traitement par quinine d’un enfant atteint de paludisme lS. 


Cas particuliers des lésions directes du nerf 
cochléaire 


Les lésions directes du nerf cochléaire devraient en principe 
entrer dans le cadre des neuropathies acoustiques, puisque l’on 
peut retrouver des surdités avec OEAp présentes et PEAp absents. 
L'exemple typique est celui d’une tumeur compressive dans le 
méat acoustique interne ou l’angle pontocérébelleux telle qu’un 
schwannome vestibulaire par exemple, ne lésant pas la fonction 
cochléaire. Pourtant, historiquement, Starr et al. opposaient leurs 
cas de NA aux cas de schwannome vestibulaire ll, En fait, la 
présentation clinique était totalement différente et ces auteurs 
insistaient plus sur le dysfonctionnement nerveux avec dyssyn- 
chronie des fibres acoustiques, constitutionnelles du nerf, en 
relation avec un état neurologique pathologique sous-jacent, que 
sur le paradoxe entre la présence d’une fonction cochléaire nor- 
male et l'absence de PEAp. 
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Depuis que l'entité DSNA existe, on pourrait être tenté d'y 
inclure ces lésions rétrocochléaires pures. Une différence notable, 
cependant, est que la cause est purement locale et non sous- 
tendue par une anomalie systémique ou génétique, et de ce fait, 
la plupart du temps, le profil auditif typique est unilatéral. 


Diagnostic de DSNA en pratique clinique 


Les DSNA comptent ainsi de nombreuses formes cliniques 
dépendant du point de fonctionnement défaillant. Il faut les évo- 
quer devant une discordance entre les performances vocales et les 
tests « rétrocochléaires » testant les voies neurales (les PEAp étant 
au premier plan du fait de leur facilité d'accès), d’une part, et les 
tests cochléaires (audiométrie tonale, OEA au sens large, poten- 
tiels cochléaires), d'autre part. Il est assez aisé d'y penser devant 
des tests cochléaires normaux et des PEAp dégradés, mais plus 
difficile en cas d’altération à la fois cochléaire et rétrocochléaire. 
La discordance entre la sévérité des deux atteintes est la clé du 
diagnostic : surdité modérée avec PEA plats ou désorganisés par 
exemple. 

Le diagnostic peut maintenant se faire de manière plus précoce 
depuis la mise en place obligatoire du dépistage néonatal de la 
surdité (DNS). 

Ainsi convient-il, lorsque le DNS est positif, de proposer, lors 
de la consultation spécialisée, assez facilement la vérification 
des PEAp, en particulier des patients sortants de soins inten- 
sifs ou de réanimation. Le médecin ORL peut alors réaliser les 
PEAp classiques seuils et orienter son examen facilement vers la 
recherche d'une neuropathie auditive en augmentant le nombre 
d'acquisition afin de rechercher une fatigabilité du nerf. 

Par ailleurs, si le DNS repose sur des OEA présentes, un DSNA 
peut passer inaperçu. Il convient donc de toujours informer les 
parents de ne pas hésiter à consulter de nouveau en cas de dégra- 
dation auditive. 

De même, un patient qui consulte pour une gêne importante 
de compréhension de ses interlocuteurs dans le bruit, avec une 
audiométrie tonale et vocale dans les limites de la normale ou 
légèrement altérée, est susceptible d’être atteint d'un DSNA. Le 
complément d'investigation audiologique donne la clé du diag- 
nostic avec effondrement de l’intelligibilité vocale dans le bruit et 
atteinte objective des voies rétrocochléaires. 

Enfin, une fatigabilité auditive rapportée par le patient (qui 
entend moins bien en fin de journée ou rapidement après 
quelques minutes de cocktail party) doit faire évoquer ce diagnos- 
tic. Les arguments permettant de le confirmer sont apportés par 
des tests auditifs spécifiques (dégradation de l’audiométrie tonale 
et vocale après exposition de quelques minutes à un bruit blanc, 
tone decay test positif - défaut de perception d’un son pur délivré à 
une intensité habituellement perçue, provoqué par la stimulation 
continue) et par les PEAp (dégradation au cours d'une stimula- 
tion prolongée normalement anodine classique de 1000 stimula- 
tions). 

L'altération auditive caractérisant les DSNA n’est cependant pas 
toujours parfaitement associée à une défaillance génétique. Le 
diagnostic génétique demande actuellement une infrastructure 
lourde et prend généralement beaucoup de temps. Pour le clini- 
cien, cependant, l'analyse complète de l'atteinte auditive est très 
utile pour cerner au mieux la plainte clinique. 

L'exemple suivant concerne un homme de 40 ans qui se 
plaint d’une mauvaise compréhension dans le bruit. Son audio- 
gramme montre une atteinte légère de l'audition, avec une courbe 
en « cuillère » (Fig. 3A à B). Ses PEAp montrent très nette- 
ment du côté gauche un aspect de fatigabilité auditive avec des 
courbes qui s’altèrent progressivement avec la stimulation, puis 
qui s’améliorent très nettement après quelques minutes de repos. 
On retrouve donc la fatigabilité objective du nerf acoustique au 
cours d’une stimulation continue, caractéristique d’une neuropa- 
thie, ainsi que la plainte classique de mauvaise compréhension 
dans le bruit. On peut poser le diagnostic de DSNA, même si, ici, 
le diagnostic génétique n'est pas encore connu. La recherche étio- 
logique est ensuite lancée. En dehors d’une cause évidente révélée 
par une IRM du crâne et des angles pontocérébelleux, c’est souvent 
l'analyse génétique qui permet de poser le diagnostic. 
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La prise en charge est à considérer rapidement car les patients 
sont souvent très gênés dans leur vie quotidienne, malgré des 
seuils audiométriques tonals souvent subnormaux. 


EH Prise en charge des patients 
atteints de DSNA 


Réhabilitation auditive 


La question de la réhabilitation auditive est bien sûr très impor- 
tante en pratique oto-rhino-laryngologique. Les patients souffrant 
de DSNA peuvent être regroupés en fonction de la physiopa- 
thologie en cause, et ce regroupement est indispensable avant 
proposition de réhabilitation auditive. L'aide auditive externe 
doit être essayée même si on a pu penser initialement que la 
dyssynchronie auditive était incompatible avec ce mode de réha- 
bilitation. Le gain auditif n’est pas ce qui apporte le plus souvent 
l’aide auditive en cas de DSNA. En revanche, la focalisation direc- 
tionnelle de l’aide auditive externe peut servir. Chez l'enfant, la 
possibilité de mettre en œuvre une transmission haute fréquence 
à l’école, qui augmente le rapport signal/bruit, peut apporter une 
aide conséquente. 

Plusieurs équipes proposent ensuite, en cas d'échec des aides 
auditives externes, l'implantation cochléaire en cas de DSNA, avec 
semble-t-il de bons résultats, qui pour certains ne sont pas diffé- 
rents des autres enfants 56, En cas de dyssynchronie avérée, il 
faut quand même s'attendre à des progrès plus lents après une 
implantation cochléaire lf1. 


Il semble préférable de distinguer les cas qui tireront probable- 
ment bénéfice de cette technique de réhabilitation auditive des 
autres, comme l'ont proposé Teagle et al. en 2010 1. Chaque 
fois que possible, la connaissance de la physiopathologie est une 
aide précieuse. En effet, l’implant cochléaire est très efficace dans 
l’atteinte isolée du ruban cochléaire, comme dans l'atteinte de 
l’otoferline par exemple l‘’!, mais peut être très décevant dans une 
atteinte neurale pure 51. 

Différentes études montrent l'intérêt d’une analyse précise 
électrophysiologique au moyen du réflexe stapépien, de PEA sta- 
tionnaires (ASSR), d'électrocochléographie, voire de PEAp afin de 
préciser le lieu de l’atteinte le long des voies auditives et ainsi de 
mieux évaluer l'efficacité future de l’implant [9 1. 

Il faut garder en tête que, même si, globalement, l’implant 
cochléaire donne de bons résultats chez l'enfant atteint de 
DSNA !51, la prédiction de son efficacité reste malgré tout très 
difficile dans ce cadre nosologique [2711 

Si la précocité de l'âge de diagnostic et d'implantation 
semblent également être des facteurs prédictifs d'efficacité chez 
ces patients ll, en pratique l’âge d'implantation est souvent 
plus tardif que chez les autres enfants implantés cochléaires sans 
DNSA l01, 


Atteinte présynaptique de type DFNB9 


En cas de mutation concernant l’otoferline, la surdité chez ces 
enfants peut être dépistée en période néonatale. L’implantation 
cochléaire a prouvé son efficacité dans ces cas précis l‘1. L'atteinte 
portant électivement sur les cellules ciliées internes, il n’y a, a 
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A, B, C. Audiométrie tonale et vocale d’un patient atteint de 
ou neuropathie acoustique. Le patient malgré une atteinte légère 
80 de l’audition en audiométrie tonale avec audiométrie vocale 
70 concordante, est considérablement gêné pour comprendre ses 
60 interlocuteurs dans le bruit. 
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D. Potentiels évoqués auditifs précoces (PEAp), effectué par intensité décroissante montrant en apparence un seuil à gauche > 65 dB (aucune onde identifiable 


à 65 dB), en totale discordance avec l’audiométrie. 


E. PEAp chez le même patient, à 65 dB après quelques minutes de repos, permettant d'identifier clairement les ondes 1-III-V à 65 dB. 


priori, aucune raison que le nerf acoustique ne réponde pas à la 
stimulation électrique de l’implant cochléaire. 


Atteinte neurologique classique : sujets atteints 
de la maladie de Charcot-Marie-Tooth 


Ce groupe de patients qui constituent la population initiale rap- 
portée par Starr et al. ll a été étudié en détails sur le plan auditif 
en 2012 l”21. L'atteinte est réelle mais rarement profonde. Plutôt 
qu'une aide auditive externe qui ne semble pas apporter de réel 
bénéfice, un aménagement des conditions de vie quotidiennes 
est recommandé (asseoir l'enfant aux premiers rangs de la classe 
par exemple). En cas de surdité sévère à profonde dans la maladie 
de Charcot-Marie-Tooth, l'implantation cochléaire s’est montrée 
efficace l/1. 


Atteinte énergétique 


En cas d'atteinte énergétique, la stimulation acoustique elle- 
même entraîne une détérioration de l’audition. Il n’est donc pas 
logique de proposer une aide auditive externe amplificatrice. En 
cas de maladie de Friedreich, la compréhension dans le bruit 
est largement diminuée (222, I] a été montré que l’utilisation 
d'aides auditives externes utilisant un système de captation en 
modulation de fréquence du signal acoustique améliorait consi- 
dérablement leur compréhension lf11, 

Un cas d'implantation cochléaire bilatérale a été proposé en 
2013, avec de bons résultats l°21, 


Cas particulier du schwannome vestibulaire 


Rappelons ici encore qu'en cas de schwannome vestibulaire 
l’altération du nerf acoustique peut être directement à l’origine 
de la surdité, alors que la cochlée est saine. Si la surdité n’est pas 
totale et la courbe vocale peu déformée, c’est que le signal acous- 
tique est perçu et intégré dans les centres auditifs centraux. Dans 
ces conditions, il n’y a rien à perdre à tenter une réhabilitation 
auditive par aide auditive externe. 


Aplasie et dysplasie du nerf cochléaire 


La surdité est souvent majeure, voire totale. L'implantation 
cochléaire est difficilement envisageable chez ces enfants même 
si quelques cas ont été rapportés pour lesquels l'implantation 
cochléaire s’est révélée efficace l’‘l. Il est fortement conseillé 


de choisir le côté où le nerf est présent, même dysplasique, si 
l'indication d'implantation cochléaire est posée l’1, 


66 : 
Point fort 


e La réhabilitation auditive s'envisage au cas par cas. 

e Dans les neuropathies auditives, l’aide auditive externe 
sert plus à atténuer le bruit et à filtrer le signal acoustique 
et le sélectionner qu'à l’amplifier. 

e L'implantation cochléaire en cas de surdité sévère à pro- 
fonde a montré son efficacité dans les DSNA, en l’absence 
d'agénésie du nerf cochléaire, même si les résultats sont 
en général moins bons que dans des cas de surdités 
cochléaires sans DSNA. 


Orthophonie et désordre de spectre auditif 
évoquant une neuropathie auditive 


Comme pour toute atteinte auditive, l'aide orthophonique est 
sans aucun doute à utiliser. Tous les modes de compréhension 
sont bons à prendre et à utiliser, a fortiori lorsque l’aide auditive 
externe ou implantée est prise en défaut. La lecture labiale est 
apprise sans hésitation, de même que le langage parlé complété 
dans des cas ciblés, chaque fois que possible. 

La prise en charge orthophonique est utile dans tous les cas 
de patients porteurs d’une DSNA implantés cochléaires, a fortiori 
dans les cas de patients polyhandicapés. En cas de réhabilita- 
tion auditive par aides auditives externes, l’orthophonie est un 
appoint non négligeable, surtout en cas d'amélioration modeste 
de l’intelligibilité vocale. 


EH Conclusion 


Les DSNA regroupent beaucoup d’entités de physiopathologie 
différentes. La définition est encore factuelle et repose unique- 
ment sur la discordance entre la fonction cochléaire et la fonction 
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66 : 
Point fort 


Atteintes cliniques initialement méconnues 

Les sujets atteints de DSNA ont aussi une atteinte vestibu- 
laire, de l’ordre de 20 % chez l'adulte et atteignant jusqu'à 
40 % des cas chez l'enfant. Les acouphènes sont aussi une 
plainte clinique que l'on retrouve dans la vaste majorité 
des cas, dont 20 % de formes sévères, avec altération de 
la qualité de vie. 


du nerf acoustique. La physiopathologie est encore incomplète- 
ment connue dans beaucoup de cas. Un effort de classement en 
fonction du type et du site de l'atteinte est nécessaire pour prendre 
en charge ces patients de façon optimale. Le diagnostic demande 
la réalisation de tests d'exploration auditive spécifiques permet- 
tant de tester précisément la fonction cochléaire, d’une part, et la 
fonction neurale, d'autre part. L'amélioration de l’environnement 
de ces patients est de première importance, et l’aide auditive, 
qu'elle soit externe ou implantée, souvent efficace, est à considé- 
rer au Cas par cas. Des espoirs de meilleure compréhension de la 
physiopathologie seront probablement amenés par la combinai- 
son de la recherche génétique et de l'exploration physiologique 
auditive. 


66 : ; 
Points essentiels 


EE 

e Le diagnostic de désordre du spectre auditif évoquant 
une neuropathie auditive est posé devant la présence 
d’une fonction de sélectivité cochléaire normale attestée 
par la présence d’otoémissions acoustiques et/ou d’un 
potentiel microphonique) et d'une altération des poten- 
tiels évoqués auditifs précoces. 

e Une neuropathie auditive doit être suspectée chez toute 
personne se plaignant d'une mauvaise intelligibilité dans 
le bruit alors que ses seuils auditifs sont subnormaux ou 
peu altérés. 

e Une fatigabilité auditive est très évocatrice d’une neu- 
ropathie auditive. 

e Chezle nouveau-né, prédominent les atteintes du ruban 
synaptique de la cochlée, notamment les défauts du gène 
de l'otoferline. 

e L'étiologie de l'enfant et de l’adulte est dominée par 
les atteintes neurologiques dégénératives (maladie de 
Charcot-Marie-Tooth, sclérose en plaques, maladie de Frie- 
dreich). 

e L'IRM du crâne et des angles pontocérébelleux est indis- 
pensable. 


Déclaration de liens d’intérêts : les auteurs n’ont pas transmis de déclaration 
d'intérêts en relation avec cet article. 
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